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I - ABSTEACT

The dyskinetzo oilin sundvoms s one of the diagnosis
Fhat  should be consideved in patisnts with chrvonic pulmonary and
HEPET ARLTmay symptons.

P>

Thids dis 16 characterizad by ey the presence  of

Aysicinetic  or even dmmotile cilia in the rvespivatory epithelium.

pt ociliary motilaty antevferes with the mucooiliary

The  decrses

tyranspori, one  of the most imporbtant defense mechanysms of  tThe

civabovdy bract

The abiective of this study  wae to ddentafy in
Franemission #lectron micvoscopy the lesions of oilia in patients
wibh oclindical miagnﬁﬁim of duskinetic cilia sqndroms as comparad
withk controls.

Fiaht - patients and Fouwr pormal controls were studisd.
Four of the patients had also Kavtageney s syndvome.

Four of the eight patients had the followina lesions:

outey  dunein avm deFect in two, and des of vadial spokes and
Srner dunein arms in- obheyr Fwo  patients. Mo wltvastrucbaral
lesions weve =esn in the vemaining Ffour patients. In this fatter
group one  patient had Kartagseney = ﬁﬁndvomé and othevy had
obstruct ive AROOSPErnLa, which made the dimgnosis of Young ' s
syndyvome possible.

A striking wltvastructaval finding was the pressnce of

ients and controls; thie Fact

move than one basal Foob in both pat

has not Besn veported an the lTiterature previowsly,



II- Introducio

Fm qualader especialidade a insuficifénoda ovganica ordnica
em gacisntes jovens constitad um problema doloroso e de dificil con-
trole sob todos os aspectos medicos, inclusive & especialwente no as-

pecto psicoldgice. Médicos € pacisntes se viem confrontados com ques-

t8es Fundamentais  sobre a aualidade da wida e sobre a propria morte
gque despertam smogdes & compovtamentos complexos € confusos.

71 medico busca @ CAaWsa & a Cura, que muibtas wvezes ndo  esbd
an  aeu alcance . O pacisnte, guando informado da ivvevevsibilidade do
Processs, quer sabev bDasicaments gue btipo de vida podevda ter com  sua
doenea.

Em Frneumologia sio muitas as causas de poeumapatias ordnicas

em  individuops dovens; algumas delas, ape v ode nERo completamente s

clavecidas guanto ao Seu mecanismo etiopatogénico fundamental, t&m me-
todos diangndsticos estabelecidos, prognostico e evolugio oconhecidos.
Fate & 0 caso da mucoviscidose, doenca generalizadsa que tem importan-—
tes manifestaches pulmonavres. Sabe-se também gue a deficidéncia de imu-
noglobina & secretdria pode ocasionar infecgdes vepetidas do brato
gastrointestinal e respiratorio, que levam a lesdes anatdmicas e fun-
crionais  graves. No entanto, rasta ainda um numerno rvazoavel de pacien-
Lovens com aintomas vespivatdrios crdnicos, tals como to

tes

56 produee

tiva, chiadeira e intecgides de repetigio, de causa desconhecida. Estes
individuos apresentam histdria de pneumopatia desde a infancia e alte-
racds  radioldgicas e prova funcional ventilatoria gue indicsm compyo-
metimento  difuso dos pulmdes. Durante a investiogncio da ovigem desta
condigiRo, A anmunness pessoal & profissional curdadosa nao revela  in-

pectfic

CFecgdes s o exposicio profissional significativas em rela-



sociacio de otites medias de repeti-

S Ao an ouadro. g omudto comum A

cHRo g sinusopatin ordnica ac acometimento pulmonay . Exames subsidii-

vios adequados afastam ouwbr cansas de le do trato resplraborio. A

byoncogratia esou a tomografia computadovizada do Fovax podem demons-
tar @ presenca o bronguectasias em ambos os pulmies.

Todos o0 procedimentos descritos nio conseguem esclarecer o
diagndstico -stioldgico da doenga que afeta tais individuos e, até ha

poucs, nHEo se tinks diddia de como prossegulr nesta investigagio.

Oatza de 1974 @ const agio de gue anomalias no batimento dos

cilios presentes no epitélio vespiratdrio & em outras regibes do orga-

nismn podem ocnusar doenga (2) .
Nas wizng aéreas o defeito estyrutural ciliar prejudica o fun-

. por este motivo, imovel ow apresenta mo-

U

cionamento  do cilio, que

Fitidade  descoovdenada g ineficaz na propulsiio da camada muoosa. Qs

achados  clinicos pavoem indicay gue A avséneia do transporte  mucoois

Tiar acaba  levando a uma doenga pulmonar cronica com spisodios  fre-

quéntes de descompensacin por infeccio bromnquica (4413,

Ha pouceo mails de umza década, portanto, @ sindrome dos cilios
imoveis ouw da discinesia ciliar, como pyeferem alaguns autores (1592,
passou a fazer parte das hipdteses diagndsticas levantadas pelos pneu-
mologistas pava este tipo de paciente. Nao entanto, as tecnicas  para
setudo da estrubura & fungio dos cilios sio sofisticadas & cavas.

A vivéncia com este tipo de pacients estimulow o dabevesnse
em contribuir pava o @ntendimento de Fais processos paboldaicos, usan-
do  as condices disponiveis No NOsSso mein. ¥ trabalho de investigagio
anatoma-clinica pioneiro no Brasil, que tenta ampliar os meébtodos para
M diagndsticoe diferencial das pneumapatias cronteas, utilizandn pars

mate fim os dados Ffornecidos pela microscopia sletronios.




I11-QRJETIVOS
Gio objetivos deste tvabalho:

19  Identificar os elementos novmais da wlitraestvutuwra cailiar A

. - g " 0 ’ . e
microscopia eletvronica de transmlissian,;

e Reunir um condunto de fotogvaftias aque i1lustrem os elementos
dessn  ultraestrubtura 2 possam auxiliary futuwramente n outvos pesquisa-
dores interessados pelo tema, 43 gue ndo existe na litevatura nacional

uma compilagio semelbants;

36 Nescrever as altevracgfes ciliares detectadsas em casos € <on-

froles, auantifticando-as gquando possivel ;

40  Diterenciar, dentro dos critérvios disponiveis, as  anomalias
ciliares encontradas em dois gvupos: as anomalias tipicas da sindrome
dan discinesia ciliar ¢ os defeitos atvibuidos a infecedes de repeticio

ow outvos estimulos nocivos;

50.  Avaliar a contribuicio do sstudo ultraestrutuval no diagnos-

tico da sindrome da discinesisn ciliar;

HS-- leterminar a adegquacio da bidpsia da mucosa nasal como me -
todo de se obtevy amostras do epitélio vespivatdrio para andlise ul-

tyasstrutural .



i~ A MUCDSA DO TRATO RESPIRATORIO E O TRANSFORIE HMUCQCILIAKR

.4 — As vias aéreas

O pulmées representam a mals extensan supevficie covpdrea em
contato com o meio ambiente. Todos os dias sio inaladas wmais de wm bi-
thdo de particulas, mesmo a3 partiv do ar considevado puro, & 2 S558%
particulas  dincluem substiancias toxicas € microovganismos viavels gue,
a6 nio removidos, podem produziv lesdes.

& divisfo dos brénguios por dicotomia apvesenta a oaracte-
rietica basica de produzir vamificagBes cuja soma das areas £ maiov
que @A  area do brongquio de onde se originaram (108)  Isto acarveta  um
awmento progressivo no didmetyvo total das vias adreas, que resulta em
diminuigio da velocidade do ar &m peduenos hrdnquios &,consequentemen
te, transformacio deste mesmo fluxo, de turbulento em laminar. Mas re-—
gines de trocas gasosas ou parénguima pulmonar propriamente dito, =
movimentacin dos gases acontece por difusio.

Esta  estrutura anatdmica da arvove brdngquica @ suas  conse-
guentes caracteristicas  funcionals favorece a depuracio do av inalado
pois, em regides de bifurcacio e fluxo rapido as particulas maiores se
chocam contra a2 pavredes ¢ se depositam na camada mucosa . Farticulas
WMENOVES , de 0,% a 5 micrdmetros, tendem a se depositar, pela agio  da

aravidade & medida gue sua velocidade dentro das vias agreas diminui,



pmpanhando 5 gueda na faxa de Fluxo. Mas regites de Fluxo ouito bail-

we, particulsas menoves do gue &,5 micyAmetro, acabam por se deposibtav,

com as moleculas dos gases.

xpds indmevos chogques

Atvavés destes mecanismos de purificacio, o ar inalado se
forna ecstéril, além da oitava geragio de bronguios (198).

0 muco das vias aéreaﬁ Fem n Soeao de capturar particulas e
ns cilios se encarvegam do transporte deste muco em divegio & orofa-
ToLnEE .

i Batimento ciliar & & secrecio mucosa constituem parts fun-
damental dos  mecanismos de defesa do pulmio. Qualauer alteragio da
fungio ociliar & da produgio de muco leva a dosnga pulmonar crdnica,
com  modidicacies anatdmicas, funcionals e in%@cq%eé de vepeticgio  in-

ferligadas de maneira clolica & wiClosa.

4.8 - 0 muco
Dheservactes colassicas de Lucas & Douglas (9@ J4  sdgeviam
que os cilios batem em um sistema Fluido de duas camadas: uma  Fase
sl , tambemwm  chamada de fluido peviciliary & uma camada de muco  mals

sepeeso, ou  Fase gel, situada acima da primeira & cuja distdncia  da

supevficie da ceélula corresponde a altura dos cilios em extan
4 camsda mucosa & o Fluwido peviciliar conat ituem wma mista-

e s

"
a0l RO R R W O

Arogenea g8 Rgun ®@ gliooproteinng.,

va e

B

ticiformes & palas alandulns da submuiooss

dos bBronguios o gusl o se Jun-

Fam protelinas sévicas, enzimas proteoliticas & seus inibidoves, imuno~

alobulinas de ~recio local, lipides do aurfactante pulmonarv, celulas
e restos celwlares . Fode-se atirmar que a fase gel desta mistura ouw O

muco  propviamente  dito é um corpo sd6lido, eldstico, capam dee  sofrev

deformactes €  readauwdivir posteriormente forma proaxima  da oviainal,



auandn desaparsce & agio da Forga deformante . A camada o mucosa pode

também s comportar como Fluido & apresentar determinados padries de
Fluxo. Forem tem caracteristicas de um Fluido nfo newtoniano (1é) pois
sua viscosidade diminui & medida gus aumsnta a Forga propulsova do es-
coamento, dentro de cevtos limites.

Além disso, o ﬁucm apresenta-se ainda como um fluido  aue
ewibe  wum tixotropismo parcial: aumenta a sua Fluidez guando submetido
a agitacho; apds um periodo de VEPOUSD MRIS OW MENOS L0070, veadguirve

exataments

LR visncosidade prowxima  dagquela  dndcial, povEm,
rtaval (1é6).
fis  carncteristicas  dideais do muco para wm tvansporte  mais

eficients ainda ndo foram determinadas.

i B- As células do epitélio respiratdrio

aa loralizadas na supevdicie podem ser subdivididas em dois grupos, de
acordo  com a presenca de granulos de secrecio (servosas, mucosas & de
Clara) au auasdneia destes mesmos granulos (células ciliadas, intevme-
didrias e celulas com bordadura em @scoval . Quanto as células de loca-
ifizacio basal, =io ainda veconhecidos doils grupons: o de c@lulas hasais
propyiamente  ditas e as celulas do sistema AFUD do pulmBo, tambeém de-

iag celuwlas de Kulochitsky, {(7é).

L S

A micvoscopia eletvdnica, estas celulas apresentam as  se-

Ut YRl

cavacteriticans uwlora




i Ciliamdas - tem citoplasma elédtvon-Tucente & nucleo delimitado
poy uma membrans ténue (F&6) (1340, 05 vibossomos, normalmente, nao -
FE0 associados ao reticulo endoplasmdtico & ocovvem, com  frequénciz,
em  grupos ou polissomos. E grvande o ndmervo de mitocOHndrias, em  espe~
cial na porgfo apical do citoplasma. [e cada célula se projetam duzen-

tos citlios, em media, separados por indmeras micvrovilosidades

(136&)(Fia. 1)

2 rélulas serosas ~ constituem uma das trés categovias de célu-
las secretdriass do epitélio respivatdrio. No homem 8o trequéntes du-
rante a vida fetal; pouco se sabe a respeito do sew papsl na vida POs-
natal (76) . Elas possuem citoplasma elétron-denso, ndoleo de contorno
irreanlar e granulos secretores de seiscentos nm de difmetro, extvema-
mente elétvon-densos e envoltos pov mﬁmbranaﬁ..ﬁﬁteg aranulos ndo sio
ozminfilicos & contém proteinas, provavelmente alicoproteinas neubtyas.
Ae células serosas podem se transformar em celulas caliciformes, fren-

te o determinados estimulos divvitantes (76).

3. Células caliciformes - sio células em forma de cilice, nor-
malmente distendidas pelo armazenamentb de ardnulos de secreglo cong-
rituidos por glicoproteinas dcidas: sialomucinas ouw uma  mistura de
sulto & sialomucinas. Tais grdnulos de secrecidn sao eletvon~lucentes,
muifm maiores que os granulos das ceélulas serosas €, A% VERESD POSSUEN
wma  porgdo central elétrmnwd@nsa: apresentam envoltdrio incompleto e
frequentemente  se  Ffundem. 0 citoplasma da célula caliciforme &€ elé-

tropn~denso & o ndoleo drvvegular (763 .



P tme de Olarva - Fovam desoy it pela peaimeiva vez emo 1 ¥3R7

poy Max Dlara @Y em branauiotos terminaie humanos ¢ de  coelhos.
apresentam  ndoleo dvregular, crtoplasma slétron-lucente ¢ avaAnulos de
secvecic  peguenos € slatron-densos. Tem ainda um veticoulo endoplasmi-

Fice liso bastante desenvolwvido, fato ague sugere uma natuwreza diferen—

wma mistura de fosfolipides,

oy

e opara sews produtos de secrecio, talwv

carboidrntos & proteinas (746 . Imagina-se gue =Hta FECTVECAD  POSSA

EHEYCeY Nas pegquenas v Las & ST ens WA Aag o semelhantes & do swrfactante

alweolar,

i

GRo por nAO

. Celulas  intermedidirias - vecebem esta denoming

posselirem  nem arianulos de secrecin, nem cilios. SHo indiferenciadas,

podendo~se transformay am células secretdrias ouw ciliadas. Aparecem em

vias agreas braximais e distais (7670

& Cetulas com bordadura em gscova — apresentam intmeras micro-
vilosidades na sua superficie voltada para a luz bronguica. No sew ci-
toplasma sfio frequéntes vesiculas e Ffibrilas. Sua fungio & desconheci-
da, porém & provavel gque tenham algum papel na reabsorcio do ¥1uidm

periciliar (7&).

v Celulas basais - assemelham-se a células da camada gevrminal
da epidevme, com citoplasma elétron-denso pouco abundante » muwitos Fi-
lamentos denominados tonofilamentos. Delas talvez se pyiginem as celu—
1as do epitdélio, atraves do processo de maturacio (17, Figuras mito-

e maite frequentes entre as celulas basais, poreém nao exclusi-

loas
vas desta resifno (470 0 “twrnover” do epitélio € velativaments lento:

wavia  de 69 diag, nas grandes vias aereas, A ~e? dizg, NRE Ppegquenas



vias  asvesns (134 Fstimulos nocivos sobre o epitelio podem altevar
sun velocidade de veposigio e tambeém modificar os tipos de celulas gque

se dividem & sofrem diferenciagio (&)

8 Células de Kulchitsky ~ pertencem ao sistema AFUD, de células
que  captam pregurmareg de.aminaﬁ e descarboxilam (482). O papel destas
ceélulas ¢ de sua secregio especial nas vias aéreas nio esta totalmente
esclarecido. Fossuem citoplasma elétvon-lucente, onde se espalham ind-

meras peauenas vesiculas elétvon-densag (V4).
i 4 - 0 arranjo das céelulas ciliadas

Em omamiteros aparecem estruturas ciliadas no aparelho respiras
tavio, no aparvelho vepvodutor, nos orgfios do sentido, tais como, reti-
na, cAclead, MUCOSA ol fatdvia, e no epéndima (1533,

Toda =@ superficie das viag agreas superiores £ rvecoberta por
epitélio ciliadeo, com excecio do vestibulo nasal e de pequenas aveas
da nasofarinae, ovofaringe & laringe, que possuem gpitélio escamoso, €
ainda a regifno olfatdvia do nariz, vevestida povr um epitelio sensovrial
eopecializadeo (188).

A drvore traqueobrfnquica apresenta epitélio ciliado em todas
as  geragles de vias até os bronauiolos respivatorios, onde as células
ciliadas aparecem nas porgbes de suas paredes nao ocupadas por alveo-
1os (1557 .

As células ciliadas do trato respiratdrio ocorvem em CAampos
muliicelulares delimitados pov outras células do epitélio (62) e dimi-
Auem em divecio as PeguUENRS VIAS agveas. Existem quatro vezes mals ce-

‘

Tulas ciliadas  gue células caliciformes (3). A area total recoberta

10



. P PN ” oy . . . ‘.
pov epitélio ciliado € de QoS5 me e o numero aproximado de celulas em

oS P
e
- L)

am individue normal & de 30X 1,6
Pada  célula possul em média duzentos cilios de 9,P5% micrdmetro
.

de difmetro & 95 micrometvos de comprimento, distvibuidos numa densida-

de de 8 por micrimetro guadrado (i36) (193)

£ % - A movimentagio ciliar & o transporte de muco

’

Agoredita-ge que 0% cilios apresentem atividade espontadnea  nn

maioria  dos vertebrados. ] sapd Parece ey um excecio, Ja4 aue o bati-

mento  ociliar na regifio do palato destes animais & intevvompido se nio
exiate um estimulo. A aspersio da reqdiflo Ccom pequenas particulas de
carbone € suficiente para iniciav a movimentaciio ciliarv. & possivel
que @ presenga de tals particulas dessncadeie a secregio de muco & s

e, por  sua vez estimule o patimento ciliar. NARo se sabe alnda se @

presenga  de muco determina um aumento da atividade ciliar em mami fe-
ros (iS5,

Cilios  NOrmAails nunca eotio parados e o batimento visa Senpre o
transporte da camada de muco PRYAR A orofaringe. A frequéncia do bati-
mento ciliav & maiov na tragquéia gue nas pedquenas vias agreas (F1). Em
preparacdes de ratos ela variou de 7Hz em brdnquiolos periféricos &
18Hz em bronguios lobares (7i).

N opadvio individual de movimento dos cilios pode ser dividido
em  duas tases distintas: no movimento denominado batimento efetivoe o
cilio permanece estendido e se desloca descvevendo um arco situado em

um plano aproximadamente perpendicular & superficie celular; no bhat i-

-

mento PYepay at avio ou de vecuperag ao , W Encurvamean L0 88 Propaga a

Tango do comprimaento do cilio, da base pava Apice, & ele ze move perto
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da superfticie da celula atd A posicio indcial parva o proximo batimento
etetivo. Alaguns cilios possuem no seuw ciclo de movimento um periado de
repouso antes do batimento gfetivo ouw antes do batimento de vedupera-
gan (189%) (Fig.2).

s cilios do trato respiratdrio achawm-se imervsos em um  Fluido
produzido  por células do prdprio epitélio & pelas glindulas submuco-
HAH. A5 pmntaﬁ.doa cilios entvam em contato com a secrvecfo de consis—
tEneia mais gelatinosa, o muco propriamente dito, gue é transportado
zob forma de gotas de 4 micvoémetros ou menos de difdmetvo, flocos de 10
a 79 micrometros de difimetro ouw agregados de flocos, constituwindo pla-
cas  extensas  (FR) . 0 grau de agregagio aumenta das pedquenas pPara As
gy andes VIAas AeVeas.

Durante a fase de extensio rapida do batimento ciliar, a ponta
do cilio move-se velozmente e impulsiona o muce no qual se acha mergu-
Thada. Este seuw efeito no transporte do muco justifica a denominagio
de  atimento.efetivo para este periodo. Ma fase de recuperacio o  en-
curvamento lento do cilio acontece exclusivamente dentro da camada de
apcrecio sevosa & nfo tem gfeito sobre o tvansporte de muco. Fortanto,
a porcio mais gelatinosa das secreces regpivatdrias tem deslocamento
unidirecional, enguanto a serosa se movimenta em duas divegdes opos-—
tas, por ser atingida tanto pelo batimento efetivo como pelo batimento
de recuperagin (153).

antigos microscopilistas observaram que 04 epitelios ciliados po-
diam ser identificados pela presenca de ondas de movimento atvaves de
sua superficie (i53). A produgio deﬁtaﬁvandaa exiae grands coovdenagio
do batimento ciliar, cudo mecanismo intvinseco ainda nao esta  total-
mente esclarecido. Linhas paralelas ao deslocamentn da oriszta da onda

contém cilios no mesmo sstdagio de batimento, ouw em BSLNCTONLR. Linhas

12



am anagulo com o deslocamento da orista apresentam cilios em diferentes

fases do  sew batimento, ouw em metacvonia. Cilios situados em  linhas
perpendiculares & progressio da orvista da onda estio em mdxima  dife-
venga de fase (93

Quando um corpo com as caractervisticas de um cilio se movimenta
dentreo  de uma camada liguida diﬁtribﬁida sobre uma supevficie velati~-
wvamente rigmda,‘ammo a superficie epitelial, tovna-se possivel distin-
quir neste sistema dums diferentes regides de Fluxo: uma regi@d proxi-
ma a0 covpo em movimento, onde o delocamento do fluido &  {fortemente
influenciado pelo deslocamento do corpo, & uma outra area, situada ao
redor desta primeira, onde a agio retavdante da parede rvigida predomi-
na. A regifo de influéncia do covpo em movimento & divetamente propor-—

cional @ sun altura com relacio & parede: guanto mais longe ele se gg-

tender, maior serd o volume do lTiquido pov ele dinfluenciado. Conside-

rando-se estes fatos, uma gsuantidade de llauido muito mais significa-

tiva estd sob influénecia divets go cilio durante o batimento efetivo
: .

do gque durante o batimento de recuperagio (1559,

a areas de influéncia sobre o fluxo de  li-

A existéncia det
gquidos a0 redoy dos cilios tem profundas implicagBes na coovdenagdo do
batimento de cilios adiacentes. Se dois cilios se situam suficiente-
mente proximos de modo gue suas 2onas de influéneia sobre os fluidos
an  redor  se sobrepdem guando eles se movimentam, entio estes cilios
RO dntevagir & ajustay sua fregiéncia e fase de batimento de modo =
minimizar esta intsvferéncia. le acordo com A relaches estabelecidas

2OV HLas lﬁll'ZJ‘i‘;i(;Z;.i(—':?':'i- eles podem chegar a pater em fazg um com o outvo ou

constante

entio com wuma diferenca de
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Huando  muitos oiflios interagen com seuws vizinbos destsn oma-

AR ce babimentn S8 OVyRnLEsyrE N L 0DLas sl Rn i sriaoh . Gl eranbe:

ma o wascostdade oo @melo, no compramento 0w @8R R

amento aos oilios

rebta profun Ficastes no coovdenagio

riveyid 2

OnORE METRCYORR LS.

st evyel

sonamento  aue  produg as ondas metacronais tambéEm pode  ser
afetado pela atividade ciliar. Tilios que batem 1ent$mente tevao dimi~
nuwida @ interagio sntve si e ns ondas formadas progredivio de modo
WELE VRMAroso; O oposto acontece guando o batimento ciliar ¢ acelerado
CAEEY

[ transporte de muco nas vias agreas, que vesulta da interagio
do batimento ciliar com as caracteristicas de viscoslasticidade da se-
crecRo mucosn, varia em vratos de .4 mm opor ominuto nos bronquiclos  a
1105 mm por minuto sm brdnaguwios lobares (72, Esta aceleracgio acontece

fambem em seves humanos (10@) .

i d-Medidaa do. Tranaenote Muconl liax

Muitae tecnicas ja foram uwtilizadas para avaliagio da efi-

cifneia & velooidade do transporte mucociliar,
Particulas tracadovas colovidas (188) e sacavina (129), sio
capazes de forneceyr informazdes sobre a velocidade deste transporte no

pravioe . substincias coloridas podem sev visualizadas

na ovofaringe & A
sararina depositada nos Ccornelos nasalis ¢ acusada pelo paladar, dentro
de um certo lapso de tempo, &m individuos normais. Variagbes destes

tempos constituem indicactes de déficit de transporte.
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TeonLes mais sofisticaddas envolvem 0 uso de particulas ra-
dioativas ow vadiopacas, cudo 0 movimEntn pode ser monitorizado atra-

ves de ocontadores de cintilagio (134 (18%) ouw Ffluorosd

N entanto, medidas da velocidade da transporte mucociliar
nasal, em individuos novmais, feitas com diferentes técnicas, inclusi-
ve particulas radioativas, tem fornecido vesultados meédios de 5.3 mm
pov minuto com variacBes extremas de #.5 a £23.6 mm pov minuto (1893,

Tal espectro de rvesultados conseguido em individuos conside-

rados  livres de dosngas, Lorna eatas técpicas de dificil wtilizagio

para Comparaco
aadas para  avaliag®o do papel de diterentes situagdes ambisntais no
mesmo iLndividuo,

& medida oo transpovte mucociliar no pulmdo usa teonicas va-
diolcotdpicas ou Fluoroscopicas. 0 deﬁaparécimentm da  radioatividade
o pulmio amdé a inalagio de particulas marcadas  com radioisdtopos
(148  Forngce inftormacoes sobre A atividade mucociliar glaobal. Discos
de teflon (51) ou micvoesferas marcadas com radioisdtopos (24) deposi-
tadas nas vias aéreas através dos brdnauios permitem a medida de  Sua
velocidade de transpovie Com O U0 de um fluovoscapio ouw de wma gama-
cAmara, respectivamente.

Todos estes estudos fornecem valiosas informagdes a respeito
do transporte mucociliar tanto em individuns NOrmals Comd nos povtado-
ves de doengas pulmonares. Ne entanto, deve sy frisado que 0% met odos
de avaliaglo tecnicamente mais simples aplicados ao transporte nasal
w850 imprecisos € exigem cooperacio dos paciénteg enquanto que 0% met o=
dins pulmonaraes ou =80 muito sofisticados & Caros ou eetBio suisitos &
influéneia de indmeras VAT LAVELS, &% VEZES de dificil contvrole, como

PO 2XENR 1o a tosse, Jdue ace leva sobvemane Lra O Lyanspor te de pavt e

s interpesseais. Tem elas maiov wbilidade gquando empre-

15



(433 (1A,

Tas nas vias gy eas

1 transporte mucocdliar novmal deve resultar da inteavaciao

do batimento cilizar com detevminadas caracteristicas ddeais do muco e
do  fluido periciliar. Guando egste mesmo Lyransporie gsta  prejudicado
gualtauer um ouw mais de um dos elementos envaolvidos pode se  encontrar
alterado, zein ele o batimento ciliar (freguéncia, amplitude, coovde-

nacgio & numero total de células ciliadas) ouw entio o proprio muco, oan-

de  wpodem variar a viscoelasticidade, a adesividade, o volume ou algu-

man caracteristicas bioguimicas dos seus componentes

Gte agora ndo foi possivel mediv a Prequéncia do batimento

ciliar Vin vivo” (5B8r.

Células ciliadas vetirvadas da mucosa nasal ou tvaqueobron-

quica podewm mantey 0% cilios em movimento pov muitos dias, desde  aue

HE AN conservadas em meios e sustentacfo celular apvopriados. A fre-

-as condigfes, no entanto, pode

aueneia  de  batimentos medida nes
ter  correlacfo com a situagio Tin wvive” )3 que 0w cilios estardo  ba-

rendo diszociados da camada mucosa (58) .

i 7= L Controle do.Batimento. Giliar

e ¢ilios do epitélio respivatdrio devem desempenhar WA

ante & coovdenado em divecio a oraofa-

drnica  funcio: o batimento dnce
ringe (485). Em animais infevioves, diferentes civcunstdncias exigem
mudancas no  padrio de batimento, dque se acrédita sevem  conseguidas
atraves da  wariagdo nos Fluxos innicos pelas membranas  celulares

cLeld
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Tevminaed

FE Y s O

Fovram demonstradas na clrounvizinbhanga
de gléndulas da submucosa & apenas nestes sitios (74 (14%) . MNRo exis-

tem  evidenoi: gue Lndiquem a pavticipacgio do sistema Neyvoso no con-

trole do batimento ciliar (58).

dgentes adrenérgicos tals como a disopvenalina & o salbutamol
sdn capazes de aumentar a-velocidade do ransporte mucociliar tanto em
individuos normais como em pacientes povtadores de doencas de limita-
cEn orénica do o Fluxo adreo &.mucmvimcidmsﬂ (48) (1482 (1@?5 (183}
CAiBBY . A terbutalina induz a wum  aumento de 40% na freauéncia do babti-
merto  ciliar do epitélio brdnguiceo humano (26}, guando az medidas  se

rendtzam A rempevatura ambiente. Mo entanto, semprye que as pPreparacoes

die epitélio sio mantidas , NAo s notam efeltos estimulatdvios
srand Ticativos  (57), achado este provavelmente explicado pelo fato de
s edlios, guando em temperatura-corpoarea ¢ dissogiados da camada mu-

COSAR, JR ose encontryarem em suR maxima frequéncia de batimentas CEE Y.

Fator

como a variacio na guantidade de dgua das secrecdes, posiras,
wapores, fumagas, tempevabturas extrvemas, altas concentvagdes de D gd-
nio, queimaduyas quimicas, infecgdes virais © bactevianas, drogas
(anestéeoicos locais & gerais, codeina, alcool, nicotina) s8o capazes

de prejudicsy m abtividade cidliavy 41940

A B B et e o funboental e Tianaeorte  Mushoa s

Te polusent ey

cegam eiles de fontes sstaciond-

e on movels ,ooausam, de mo do geral, o . fra mue-

tipos de Te:

o0

variando apenas a intensidade pava os  dife-

ventes  poluentes. Os

tudos mofoldgicos mostyam destruigio de cilios
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a e células

godan prdaprias celolas oaliadas, hiperplasia @ hipevivof

aa dos bydnawios, sugsvindo  maior

caliciformes: & alandulas da submue

Aomaior pyodug Ao mucosa vepresenta uma ten-

produgdo  de muco (88 . E
cativa de intevpor uma camada protetova sntve as células do egpitélio &
ne agentes nocivos inalados.

Cilios vacuolizados, cedlulas ciliadas destruidas € muco  em

excessn resultam em prejuizo alobal para o transpovie mucociliar.

Cilins sio prodecoes celulares gue mostvam motilidade  din-
Frineecs (493 Fossuem Fibvilas cuwio movimento wmodifica sua forma e
reoulta  em epropulsio dos FTluidos ao vedov da celula. Fladelos possuem
esatyutura basica igual & doz cilios, porvém apresentam padvdes diferen-
teo de movimento & alauns elementos estrubturais adicionails (1533

Cada  oilio & Cmmpostm par uma haste ciliar & pelo apavelho
hasal; o apavelhko basal, por sua vez, engloba o corpasculo basal, o pé

basal e as raizes ciliares. (Fig.i). Entre a baste «iliar & o aparve-

The basal existe uma zona de transicdo

2 a-g haste i liar

5  haste ciliar ou axonemza & constitwida pov um conjunto  de

microtibulos lonaitudinais mergulhados na matriz citoplasmatica = en-

wolto  por uma extensio da membyana celulav (Fig. 2y, 5Ro identificaveis

18



anndn na hwaste ciliar estrubtuvas tais como os Filamento  vadiads, A

hainha centval e o capus oiliar.

a-Ue  Micrvotdbulos: @ estrubuva interna do axonema tem padyio micvrotu-

bular classico $+2 (48 (48)(Fig.3) (Fig.4). Us dois microtdbulos cen-
trais wio simples e sepavados @ 08 NOove micvotubulos pevifévicos sio

duplos & lembram a Filigwra de ww "8Y; ha um microtubule complseto com-

ve

pondo cada dupla gue recebe O nome de “"subtdbulo &, enquanto O outro,

denominado  “subtubulo B & imcompleto = tem elementos em comum com o

1

"subtdbulo # Fete witimo subtdbulo apresenta-se ap corte transversal

e

como um anel de cerca de 24 nm o de difdmetro externo, fovrmado por £33 su-
sunidades globosas; estas subunidades estiao conectadas &m Filamentos
Tongitudinais e pavalelos ao eixo d tibulo denominados protofilamentos
(L4775 0o protofilamentos resultam povtanto da uniao em cadeias de wma
proteina alobosa de 4 nm de difmetvo, gue rvecebeu o nome de "tubulina”
(99 (452,

Atualmente se consegue separar esta proteina, atvavés da el-
troforeses, em  dois  componentes, alfa-tubulina & beta-tubulina, 0%
quais atuam como heterodimeros alinhados Jonaitudinalments no protofi-
Jamento. Existe uma defasagem no armranjo dos dimevos na superficie dos
microtdbulos que resulta numa disposigio helicoidal, constituindo uma
R lice levoaira de tripla entrada e 250 de inclinacio (152). Ao covte
transversal, o subtubulo B tem em comum com o A pelo menos tres unida-
des globulares de tubulina.

8 analise dos axonemas algumas vezes revela padrdes o i fe~
rentes  do tipico condunio de nove paves de microtubulos periférvicos e
um par de microtdbulos centvais, oue, inadvertidamente, podem ser in-

terpretados  como anomal ias, auando s desconhecem algumas sibuagd
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rapazes o8 antvoduzir variagdes no padvio habitual . Acvedita-se aue o
batimento ciliav pode Ffazey variar o arvvando dos micvotubulos nae pon-
bas dos cildios (44920456 (Fig. &),

O micvotdbulos centrals usualments tevminam a  wma  cevta
distancia  da ﬁuper%i:ie>da celula. Se as secedes Lransversais  forem
tomadas ab&ixﬁ do sed tévrming, o padrio resultante sera 9+9, ou seda
nEo serio viswalizados microtubulos centrals (49

0 diametro do sxonemsn € de apvoximadamente 280 nm na Sua

povcan  central; comega, ne entanto, & s treitar a medio micron  do

B L

0 opadrio microtubulary no d&pice do axonema & variavel. Oz mi-

crotubulos  centvaie pavecem continuay atéd a ponta do cilio. Fordm o

mtubtdbulo termina antes & o subtdbulo A continua ate o H#pice sam

1

suas projecdes Iatevails. Seccdes btransver g nesta altwra mostrarfo 9

micvotibulos peviféricos apenas com um subtdbulo & e dois microtdbulos
centrais (49 (Fig. &2

Exiastem doils bragos curtos e divergentes aue se projetam do
subtubulo  @: os bracos de dinedina (Fig. 4). Em seceldss examinadas da
base do cilio em divecRo ao apice, o0s bragos estio dispostos em senti-—
do  hovavio., & dinedins, comd 0 NomE sudere, £ a proteina  responsdvel

pela libevagio dn Bnergla necest ia a0 deslizamento dos microtabulos,

poy  atuary na guebra de moleculas de tritosfato de adenosina. Qs dois

o v o

DYACos HA0 assimetricos & tem composigio polipeptidica difervente (5820
Fotogratias obtidas em estudos sobre duns alaas Flageladas.

TETRAHIHMENA o CHLAMYDOIMOMAS, cudos axonemas foram  prepavados atraves

da teonica de “gquick-freere, despe-stch”, no tvabalho de Goeodennush_ &
Heusner (53) dndicam gue 0w bragos externos de dineina sdo constituidos

pe proximal, pe

por  cinco diferentes compongntes, assim denominados:

20



o PEGA haste & Filamento longitudinal de ligagio entre o
hragos externos. Fota configuracio parvece ser bastante constante  em
todos  os sucariontes, inclusive em seres humanos(33) Esta téonica de
microscopia eletrdnica produs véplicas tyidimencionais =m platina das
eotruturas avaliadas, afastando deste modo a sobveposicio de imagens.
Alem disso, alimina A necessidade de Fixaglo, desidratagfo e coloragio
dos esepeécimens, btratamentos gue podem produzir alteracdes estyuburais.

Os cinco compongntes do bhrago externo wat#o auﬁente5>n0% s~
tantes  sem bracoe extevrnos da alaan Chlamsgdomonas designados pelas si-
glas pf-1i3a & pf-822 (7).

Aloguns  individuos portadores de anomalias ciliaves possuem
axanemnas nos guais existem cuwrtas protuberd@ncias ligadas ao subtubulo
A na posicio covrespondente aos pés dos bragos externos, povem nao
possuen oz componentes mais volumosos tals como a cabeva & haste (537
(i%iy (169,

Utilizando =ainda a mesma técnica deauwick~fresze, deep-
eoht', 0% mesmnos avtores Goodenouwah & Heusery, em L4985 (54, consegui~
ram  demonstrar gue o6 bhragos internos’in situ” tem a mesma  estvutura
hasica dos bracos externos, ouw seja elementos globulares distintos se
acham conectados atraveés de hastes a uma base comum, associada a um
subtubulo B adjacente atvaves de Finos ¥ilamentos.

Neve ser enfatizado, no entanto, que o5 bragos internos SA0
dimovficos: alguns apresentam duas prodegdes globulares e sio denomi -
nados diades & outros aparecem Com trés cabegas, vecebendo a desiana-
cHo de triades.

10 cwntrériw dos bracos externos gque monstram wea peviodici-
dade Fiwxa de 24 nm ao longo dos subbtdbuleos A, os bragos internos se

repetem 2 intervalos de 24, 32 & 4@ nm, idéntica, portanto & dos fila-
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que ligam o subbtidbulo A& aps micvobtdbulos

mentos  radials,
rentvals., Gleém disso, =se uma briade se assoclia A base de um vaio  os
dois elementos seguintes se associam a diades, de modo que um  bloco
Friade~diade~diade se repete a cada 9énm.

As  mesmas observagtes deste estudo indicam aque ainda, se os

bragos externos mostvam pevfeita sobreposigio ao longo do subtubulo A

ns bhragos internos se espalham no @spaco entre o subtubulo & & o B ad-

acente  nwns configuracio gque lembra a de uam buqueé (535) . 4 sobreposi-

cRo de wvdvias gabegas dos bhragos intevnos, cada uma ocupando uma pos i

cRo wariavel no eepacod entre os pares de micvotdbulos provavelmente

explica a sua morfolosia pouco definida A micvoscopia eletrdnica  de
tranamissio (9481 (&8).

& técpica empregads pov Goodenough e Heuser em  L.9R5(346),

nin conseguiu demonstrar imagens gue correspondam ds ligagdes de newi~

na, descritans por outvos autores (58 (4740 (1743, como filamentos in-
teynos  que se estendem do subbubulo & ao subtdbulo B adiacente do ou-
tro par, segundo uma peviodicidade de Pénm.

Fate prablema nfo parece ter sido motivado pelo obscuveoi-
mento desta  ecstrutura pory vaios ou bragos internos, pols nﬁﬁ foyaim
vistos Filamentos de nexina, por esta técnica, nem nos mutantes pl-14,
aue  nAo apresentam filamentos vadiais, nem os mutantes §¥m23 que  nao
possuern Dyacos internos.

& imagem da Unexina’ em secedes transversais de axonemas in-
tactos pode sev criada pela haste e pelo fTilamento dos bragos inter-—
nos (96 .

Ds  bragos internos e externos de dineina difevem Na  SUa
COMPOsicao procveioa (76D (1233 (1724 & movrfoldogica (1 (349

(5EY {41174 . Consegquentemente, existe a possibilidade de aue exergam



funenes drfeventes, smbhora fato ndo tenka aind’ sido provado.

A extragio seletiva de bragos externos (58 (4762, ouw a ob-
servasao o mutagdes em FPlaogelos que acarvebtavram a sun pevda (79 (97)

demonstraran gus 0% AXonemas sem bhragos externos de dineina aprvesentam

uma Frequéncia menor de batimentos, mas ndo a falta total de motilida-

de . ‘e achados sugerem gque 0% bhragos externos podem adicionar fovga

e welocidade o sistema poreém ndo efo indispensaveils ao batimento oi-
Tiar . Desde gus os bracos externos parecem funcionay de modo suplemen-

oy

by (ESY o bracos intevnoe ganham imporvtdncia no processo do batd-

mento oiliar.

Mo entanto, nEe se detevminow ainda conclusivamente s o
brago intevno € indispensavel ou ndo. Exists um mutante da algsa CHLAKY -
OOMOMNAS, desiagnada  como pf-83 (7€) que tem @m 80 AXONEMA Wm  AUMEro

externos de dineina, wmas apenas 204 do numero

quasne conple de byagos

de hragos internos do axonema 0a raga selvadem. Esta vags g imovel, o

gque nHo representa wm ve

imosta para A queatﬁo.acima, pols estuwdos pos-
teriores podem demonstray a existéncis de mutantes sem bragos  dinter-
NoE, POrem moveils.

Os  bracos internos & externos de dineina 80 encarados como
on tyansdutores de energia dos cilios & Flagelos (5%), pois sBo capa-
sea de utilizar a enervaia fornecida pela auebvra da molecula do ATE pa-
ra on deslizamento dos micvotdbulos. Eles s8o responsdveils pela ligag@o
gentve os pares de micvobtubulos peviféricos aue deslizam entve g1 dian-
te o batimento ciliar e, guando isolados e purificados. contém a maior
parte da atividade ATFasica do cilio.

Fata abtividade mecanoguimica dos bragos externos e iﬁtérnom
de dineina pode zer avaliada atvaves da medida da velocidade de desli-

zament o de micvotibulos gxtyralidos de axXonemas, atraveés de um tratamen-
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by ocom protenses L83

A gravacio em video-fita deste processo dinamico de desinte-
gragio permitiv & medida da velocidade de deslizamento de microtdbulos
zob  diterentes condigdes: concentractes variavelis de ATF (468) (1865

(i84) . de caleio (98) & remogfo dos bragos externos de dineina (&8

Fote método da medida da velocidade de deslizamento  pava
avaliay as propriedades mecanoguimicas do sistema dingina-micvotubulos
¢  wmais simeles do que & analise do batimento ciliar & tem a vantagem

a axonemas de mutantes que nEo batem. & possibi-

de poder ser
lidadede de mutantes paraliticos apresentarem esta desintegragio por
delizamento foi demonstrada epory Witman e cols (4841 com mutantes ssm O
par de microtibulos centrais ou filamentos vadiais.

Ragas mutantes paraliticas da alga CHLAMYROMOMNAS  aue  nfo

possuemn 06 Lhyagos extarnos de dineina fovam analisadas pov eate método
(14, Farticiparam do expeyrimento a8 yVagas: Ong 38, gque ¢ mavel, e
peid3a & pFfE2, gue sdo paraliticas. A desintegragio por deslizamento
Foi obhsevvada facilmente Nos axoneEmas oA 38 = pFida. No entanto, mu-
tantes pf22, cowm deficifncia nos bragos externos de dineina, muito ra-
ramente demonstrarvam deslizamento e, quanda o Ffaziam, a velocidade eva
muito menor aue nos dois primeiros Casos. Fetes vesultados sugeyem que
n mutante pfeR tenha um segundo Ae ot intrinseco além da falta de
hragos externos, o qual pode interferiyv divetamente com A fungiao dos
hragos internos.

Mo trabalho de Dkaagaki & cols. A0 de grande interesse 0%

vesultados  obtidos a partir do it ante pfR3, o unico conhecido sem 0%

bragos internos de dingina (78, A atividade aTPidsica sstimelada pelo

3

magnésin  neste tipo de aXonema Foli descrita Como sendo  &0%  daausla
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9

selvagsns (L4820 2w contraste a abtiwvidade ATP:

srncontyada nas

TERG

ca o nos mutantes pFL3A € de 49% do novmal (118); Okagaki (418 demons-—

troun oaue ou autantes g dificilimente apvesentam a desintegrs POy
deslizamento . Além digso nos axonemas pF23 gue deslizam, apesarv da alta
atividade AaTFasica, a velocidade de deslizamento € compavavel a  dos

mutantss  ODA 38 e pFilf, aue nio possusem bracos externos de dineina =

Lo £ uma velocidade nmuito menory gue a aprvesentada Rl [

Segundo Cagakdl & omols ., CLLd T ackadon levantam

e

ahatidades. o estes mutantes pFAR, além dos bryagcos internos  ndo

tenm oubtre componente do o axonema gus dmpede o deslizamento dos micvota-
Bulos  ou entiRo, os bragos externos na ausdncia dos iotevnos, tem  sew

funcronamento musto prejudicado.

Failanentos. Radisis

conexdes intevmicrotubulares existem ainda

Fazendo pavte ds:
o Filamentos vadiais, rvesponsaveils pela ligacfo sntre os subtdbuloes A
g ouma bainha gque envolve os dois microtubulos centrais. Estas conexdes
ae prendem & supevficie centripeta do subtabulo & se projetam vadial-
mente em  diresio R0 €ix0 do axonema. Cada raio tem aproximadamente
24dE de comprimento e termina em uma profubsvincia radiodensa também
chamada de cabeca do tilamento vadial, proximo & supevficie da bainkha
central C(i7a). (Fig. 3r.

e raios sfo estruturas descontinuas longitudinalmente e se

repetem o dintervalns de 24, 32, 8 4¢ nm (F5
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eouentemnsnte &  wisumnlizacio dos Filamentos vadials nas

preparvactes  de  cilios & dificil. Mo entanto em pessons novmais, NAD

cilios nos guals os Filamentos radiais estejam totalmentes au-

sentes (453

oA Baanbhaskenioad

A nhainkan centyal, na wverdade, € wma estrutura descontinua
gque consiste de duas Filelras de projiecdes ao longo de cada wm dos mi-

cvobtubulos centrais (L78)Y(Fig. 4). Estas projecdes repetem emo in-

tervalos de 149 a 5@ A & se posiciosionam em duas Fileivas paralelas
em rada microtubulo: uma fila divecionada ao par de microtdbulos pevi~-
Féyiecog  numero 4o a outra voltada para os numevos 9 e SEsaguems 1)
fs prodecdes se acham inclinadas pov volta de 10® para fova da peypen—

dicular & se estendem pory uma distdncia de 18@ A% a partir da supevfi-

cir dos microtdbulos centrais (A72).

Ok IR W T ¥ =X ¥ o O N W O

-

Nas extremidades distzis dos microtdbuluos centrais & dos
subbubulos & dos pares periféricos sfio visualizadas & microscopia gle-
Franica de tranesmissio estruturas eletvon-densas, gue, no sSeuw conjun-
o, adguirem wma conformacio semelhante 4 de um'capuz” envolvendo =a

ponta  do cilio. Estes "capuzes” aparecem na maiovia dos cilios & fla-
gelons até agora avaliados(34) (38) (36 (37, inclusive no epitelio

vespiratovrio humano(Fig. 7).
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que  Be  liligam 3

permAaceEm em suns posicies (34)

fom axonen

pede o adicio de
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GRo, RO capazes

Nentier e Fovtman

microtubulos

nestes wltimos A

micvometvos de

cada um

unidades de

em cilions do

MLt o proaeminent

e on do Toaeue

hvadnsg & Facilmente identiticados em cortss  Finos

avrendondada s#létron~densn e acha Ffivmements ade-~

centvais & tambem aos subtubwlos A dos pares pe-

Tigagio se faz atvaves de Filamentos gue

dos subtdbulos (34 (8671 & podem  covvesponder AW

nao wisto na tuer dos subbtdbuwlos & em cortes  brans-

do oilins.

de Tetvabqmens revelam gue 7 porcio do "capuz’

ERYR

conecta & membrana ciliar atra-

cEntvaLs

tubulios

Feyv e,

18

Ao oparece ser bastante

atvaves do wso de detergentes & agltacio

Lanla

ceyadon oo Conews’ peaguenos fragmentos de meEmbhyans

vado tambem gue os Frlizmentos distals Tigados

Tong A como & regioes adiacentez da membrana  oi-

do crescimento de Flagelos em protozodvios revelou

o “capuz' aparecem totalmente Formados em  axonsmas

compvimento (343 & durante a ciliogénese em verte-

cAavels Jdd nos dois primeivos micrOmetros de oresci-

ida gue o axonema cresce, os filamentos do Tocapus”

dos subtubulos A& & aos micvotdbulos

(iegy.

:

as dsolados in vitro (38) a presenga do’ capuz’

tubulinag fs  extrvemidades

ant o gue AaxXonemss sem o capuE’, na o mesma

fe incorpovar tubulina. & partir destes vesultados,

(343 (4RH) propuseram gue ¢ “"capuz” ligado aos

centrais

im-

dos microtdbu-

prepgaras

wi -
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srotdbulos  centrals Ffunclonad como um centro organidzador pava montaaen
destes micvotubulos e gue esta montagem se fazr atraves da adiglo  de
unddades de tubulina # extremidade proximal dos microtdbulos, Jjunteo ao
aparelho basal. No entanto, Para que esta hipdtese se confivme sio ne-
reesdarias mailores investigages.

s ¥ilamentm$ distais do "capuz’” apresentam wuma Jligacio mmis
Frouaxa  com o5 subtdbuwlos A& (34) . Varios pesauisadores (1370 {1387
CIR9Y chegaram A conclusfo de gue os micvotdbulos peviféricos sd8o mon-

rados  atraves da adigio de subunidades de tubulina & suas extremida-

ia, dunto & ponta dos cilios. Pov este motivo oz  filamentos

o s
Aistais  do “capuz” ndo podem aderviv Ffirmemente aos subtdbulos A, caso
contvario  poderviam impedir o alongamento dos microtdbulos. Frovavel -
mente os Filamentas se enconbram apenas mevgulhados na luz dos subta-
buloe & (Z4)

Um condunto de Finas cerdas, i Coroa ciliar (25) (39) (853
{(83&7, apavece do lado externo da membrana gue envolve o axonema, na
ponta  do cilio, aproximadamente na mesma €poca em que se forma o ca-

puz'" (LR8)  (Fig. 7).

220 fearelbho Basal

7 aparelho basal & constituido pov wm conjunto de elementos
gque servem primordialmente como ndelee a partir do gual suvgem os com-
ponentes do  axonema ciliav e ainda vesponde pela fixaglo do cilio &
supervficie da océlula.

Nele farem parte o corpldsculo basal, o peé basal & as vaizes

ciliares. (193 (Fig. 8.
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At Ooonreusoulo. Basal

Covpusculos basais sio estruturas muito semelbantes aos cen-
triolos. Tanto o corpusculo basal do oilio como os centviolos, eabes
dltimos responsivels pela organizagio do fuso mitdtico durante a diva-

cin celular, estio envolvidos na formacio de ovganglas contituildas por

mrocrotubulos. Filogeneticamente, o centviolo parece derivar—-se Jdo cor-

neculo basal,. 44 que em algumas Formas Flageladas untcelulares o cor-

pusculo  basal funciona como polo do fuso mitotico e, a0 mesmo  Lempo,
serve de ancovaagem ao Flaselo (1353).

A forma dos covpusculos basads maduros, oW CLNEtOSB0MO%, &
constante aas mais difeventes celulas vivas., Corvesponde a um cLlindro

cula parede @ constituwids pov nove trios de micrvotubulos;: dentro & ao

Tedor da parel deste cilindro apavecs, disposto em guantidades & pa-
dyBes  wvariavess, material elétvon-denso amovfo & filamentoso. As du-

plas periféric de microtuibulos dos axonemas sao conrtinuacio dirvets

dos micvotubulos do corpdsculo basal (187 (Fig. 363

De microtubulos centraiz do axonema terminam 20 nivel da su-
perficie da célula, onde normalmente existe ow um ardnulo denso ouw um
septo no ogual se Fixam. Fouco abaixo da supervFficie celuwlar as  duplas
peviféricas dganham um novo mlcrotdbulq incompleto, o subtubulo O, que
se  prende  ao subbtudbule B, 0 eixo do trio se desloca, posicionando o
subtubulo & mails eproximo do centvo (153

Em seccbes btvansversais do corpdsculo basal, vistas pelo seu
lado prvoximal ou basal, a inclinagio centripeta dos trios de microbd-

bulos & sempre horavia & o subtdbulo A 2 o micvotdbulo mais  dnterna-
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mente localizado., Do lado oposto ow al, ddentificado pela inclina~
cao  dos  micvotdbulos,. subtdbulos & & B se syvolongam pars  dentro do
axonema (L1270

Existem Filamentos aue unem os subtiubulos & dos tvios dos
corpusculos  basais, gue, em corkes transversais, formam figuvras poli-
émnmms de nove lados (187, (Fig. 36 ).

Finmﬂlvilamentoﬁ conectam o subtdbulo C & membrana celular &

contribuem para fixacdo do cilio =m um ponto da supeviicie da celula

(153 (Fdig. 3¢ .

B b Pe Basnd

1 pé basal & uma estrutura cdnica, curta, densa e -estriada
aue  s&  projeta lateralmente da  regifio média  do  corpdsculo ba-
sal(Fig .8y, Um pé basal pegueno liga fibras a dois trios adjacentes de
microtabulos do covepusculo basal, enguanto um pé basal mais avantajado
conseaue nterliaar trés conduntos de microtubulos pevifévicos. & POS-
sivel gque o pd indigue a dirvegio do batimento ciliar efetivo. Na maio-
ria  do epitélios todos os pés basails se acham uniformements ovienta-

dos . Mo entanto. covpusculos basails de mamiferos, em especial nos ra-

tos, podem possuiy mals de oum pe CAETY 187y (Fias 9,160,141
Micvotubulos fregquentemente partem da ponta do pg & seguem

divecio paralela a superficie celular. S8o no entanto de dificil iden—

titicacio. Acredita-se gue possam auxiliar na resisténocia & tensio que

Vr Yy (R

ce desenvolve durante a fase efetiva do batimento ciliay (187 (183 .
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A ancoragsem  do axonema & Ffeita pelas Fibras da vaiz cilisar, oLe

gue estas Fibras sedlam protei-

partem do covpuasculo basal . FPresume-
can 2 elag apresentam aspecto Filamentoso ou micvobtubular de gatriagio

i

tyansversal mavoante (Fiaig .83 (455 Foadem s

oL -
plasdfFia. 141, Meste witimo caseo, existe uma vals mails grossa, de  es-
Friacio  transverszal g gue se divigs obliguamente para oum dos lados do
umrwuﬁculé pasal; = outra raiz € mais longa & Fina & atinges a zona on-

de  estin as mitordndrias (458 Suspeita-se gue as valzes oilliares,

aleém de Fixavem o cilio na célula podem ainda desempenhar outr: Frirn -

5, devido ao contacto ague podem fer com o nuclen celular & as mito~

2 A= A Zonaode Transisin

Ewiste na estrvutura de cilios & flaselos uma regifio de tran-—
sigfo  entre o aparelho basal @ 0 axonema que compreende a poveio  si-
funda  entve o términe dos subtudbulos C do corpdsculo basal & o inicio
dos microtubulos centrais do axonema (41270

A wona de transicio apresenta dois tipos bdsicos de configu-
racio  (4P7). No tipo I, em nivel corvespondente ao planpo de deflexio
da membrana celular para membrana ciliar, aparece uma placa eletron-
densa transversal gue se acha situada muito proxima tanto das extrami-
dades distais dos subtdbulos 0 auanto da origem dos microtdbulos cen-

tvais. No tieo [I de zona de btransicio oz subtdbulos C terminam ao N

vel da deflexBo da membrana celular, poveém os subtiubulos A & B conti-
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cancia de @ omiovomsbrvos ou maris antes  gue

[RRRR NI H] SRR CTMA POV LU

AR AYE uma placa transversal e s iniciem o8 micvobdbulos  centrails.

Mos  dole tipos wm dos wmicvotdbulos centrals novmalments s8 ovigina em
um aranulo denso, denominado axossomo, situwado acima da placa tvans-
vereal ou dustaposto & mesma

Mas  duas cateqorias de zonas de trvansicio podem ser identi-
Picadas Fibrilas gue wnem as extremidades distais dos subtubulos O a
membrana  adiacente (187 (Fig.32). Na regifo onde os microtubulos pe-
Fiféerieos  pevdem o subblbulo O, nove Taixas triangulaves de matevial
sletvon-denso conectam os miorotabulos peraféricos & membrana celular,
o ponto onde ela completa suwa deflexBo pavra oviginar a membrans ol
bday (Faa. 36, @ Freauente gue esta detlexBo produza uma  constricedo
desta  Arean, de onde vesulta a denominacho da regido de colar ociliar
(Fdag. 30,

Masn  zonas de transigio ainda, as duplas de microtdbulos pe-

vifeyicoms  se interconectam através de Filamentos & acabam por consti-

Fudy oum cirvoulo (LR7Y (Fig. 36&)

em diversos trabalbhos levantados poy

Fotogratias publicads
Fitelka (4i27). indicam aue mamiferos possuem zonas de transicio do ti-

po I

S 0 Mecanosno. Bioawimaco oo Batdmento Ll lisy

Scvedita~ess  gque o batimento ciliar s deva ao deslizamento
relativo dos microbdbulos periféricos sntve si (149 (415¢) . Esta -k -

Fess  assums gue o comprimento dos microbtdbulos permansce constante €.

gquando oo microtdbulos lizam uns em relagio aos outros o cilio se
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STV POT LS ARAYEoEn COEce Ges tranversais entre eles. e acovdo oom

SahLy CL ARy (LB

hipdat @ covreta, desde gue btodos os omi-

@utRo py

nn corplsculo basal, durantes o deslizamento, ©

arvando dos maicrobtubulos nas ponts

do crlios deve variarvr(Fig.

aumas  evidénoias desta vaviagdo

conseaunidas em estudos wltraes-
truturais. Outros autores (164F conseguivam isolav microtubulos e ati~-

wi-los  com ATF & maanesio em solugdes idnicas apropriadas. O desliza-

LG de outros elementos do axonema ez as

mento e lat v

dup tas oo sgpararem comeletanente do vestante dos pares perifevicos.

frn omo e ian de dinenna do subtdbulo B

IREN =T RR? e Forma ao Fixay & hidrolisar moléculas de aTFRE ewm

uma seauéncia coordenada com a Formacio e guebrs de Tagacdes em sit10oo

L

apvopriados  do subtdbulo B da dupla adiacente. Esta mudanga de Forma
do dineina enquanto ligada ao eubtdbulo B € capaz de gerar forgas gue
movimentam os atorotdbulos ($53).

0 deslizamento dos micvotdbulos se converte em encurvamento

atyaves de um mecanismo de vetroalimentacio gue envolve filamentos co-
nectores dentro do axonema gue sao distendidos a medida que os micro-

trubulos des]izam.

- (L Frocessoodn i lingdness

0 omicroscopio  optico permitiu a investigagio exaustiva da
pobtrutura dos centriolos do fuso mitdtico & dos corpusculos basais dos

cilios (458) . Concluiu-se aue ambos apresentavam as Mesmas caractevia-

tiocas de Uma das questdes mais intrigantes rela-
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da ono pryocesso de Formag do dos oor B decwlos basais, gue, na mailovia dos

animais superiores. tem estrutura ddéntica & dos centriolos (198, fa-
to osate comprovado B omicroscopia eletronica.

Durante muito tempo aceltou & hipotess de gue os centrio-

Toe  se dividiam para formay os covpdsculos basais. Mo entanto, outros
pesauisadores  demonstravam gue tanto centriolos como corpusculos  ba-

saie podem aparvecer em reaides distantes de um centriolo oviginal, on-

de  eles, provavelmente, o Formados Mde nove” no o citopls

wma, e modo

[

indepsndente da divisio de uma ovgansla pré-existente (L5772 (158).

ODurante o desenvolvimento do pulmilo, dois tipos difeventes

de rilios 3o Fformados (4570 @ cilios vudimentares & 0 cilios do espi~

FéElie brdnauwico. DOs oilios rudimentaves apavecem antes na EMbY LONENEHE
e %o identificados em auase todas as celulas  inclusive naauelas que
pomt@ribmentﬁ seviAn el liadas; desenvolvem-se dirvetamente a partiry  de
am dos centriolos do par vesponsdavel pela formaclo do fuso mitdtico e
FéEm o existénciz trvaneitdria. De acovdoe com Sovokin (157), tais cilios
podem sev denominados cilios PYAmMATIOS & seu processo de formacio, por
congseguinte, vecebe o nome de ciliogénese primavia.

Em  uma Fase postevior do desenvolvimento pulmonar, um outro
tipo de cilio comega 2 surgir nas células do epitélio bhyonguico. De
inicio, um avande numero de covpdsculos basais pode sear identificado
no  citoplasma dessas células. Fosteriomente, cada um desses COVPUBEL
1oa  produz pés, nas suas faces latevails, raiéeﬁ, a partiv das bhases €

axonemas, A partir dos aplces(l87)



s Prdlsran (1570

A4 oo na lanads

MHa cilioaénese primaria um novo centriolo comeca a se fovrmar
A pavtiv da parede do Ycentviolo pail”, proximo a sua base. 0 posicio-
namento  de ambos € tal gue os seus malores eixos rvesultam pevpendicu-
Tares . A nova organela passa a sev visivel a partiv do momento em gue
“cantriolo  pail’ comesa @ prodaziy uma rede de Filamentos ancorados em

a parede, na final da gual se dinivia o depdsito de material os mio-

filico. Fote matevial constitul uma estrutura anulsay, o procentriolo
CpAE a0 aumentar sua albtura, se tranforma em um cilindro. Este prd-
cenptriolo  pevymangcse Jjunto noum ”aewtriulo‘pai“ ated ter atinagido @ me-
tade da sua extensio total. Depois deste ponto ele sstd livre parva se
movey no citoplasma,

A0 se transformar em corpusculo basal, o centriolo adguive
UM ow maiz pée basais, aues auxiliam a Fixar a posicio do centriclo na
superficie da celula. Rarvamente o0s covpudsculos basais de cilios prima-—
Yios  poscsusm rartzes. O microtubalos do axonema aparecem lentamesnte e

& Freqgiente a ausencia dos microtdbulos centyais.

A 0 A ilanadnese no FEpitdélio Bronavice (1857

4  borda ciliada do epitélio brdnauico aparece em pulmdes de

rato  ao redor do 202 dia de gestacio & em pulmdes humanos a0 vedor da

nann de vida Fetal (4343 (497) . Sum apartigio e segue ao tévmino

do periodo  durants o aual se forma um grande oumero de  covepdsculos

haesaie no citoplasma apical das células. Em aualauer espécime de pul-~-
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seobeodm (AB&Y (LD,

miAn  fetal. de acovdo com as obsevvacdes de

L0% MALS Preco da ciliogénese podem ser encontrados em by dnguios

de localizacio mais distal em velagio asueles aue id possuem cilios.
ds  wnformagdes obtidas por esse aubtor a respeito da ovdem cronologica
dos  eventos da ciliogdnese no epitélio hronauico foram baseadas nesta

PYEmLBEa . fpesar de veconheosy que a reconstrucio de um processo bilo-

loaico @ partirv de wma sevie de esbtagios expressa uma hipo

2y W

nEn estebelece uma verdade, Sovokin (157 propie para a ciliogénese as

ngguintes aetapas:

80—  aparecimento de agveaados Fibrogvanulares no ciioplasma su-

pranuciear das celulas sm diferenciacio.

S transformacio do agregado Fibre

dvanuwlar em oum complaxo cong-
tituido upmr wum elementn central, o devterossoms, & varios slementos
pevifericos  anuwlares, 0s procentyiolos. O deutovossomo funciona  como
um centro organizador pava cvescimento dos procentriolos, futwros cor-
pusculos basais dos cdilios. 6 pavede do procentriolo contem nove  mi-
crotabulos, circundados por material amov¥o & denso. & luz do pryocens
trinlo rpode  conter um microtubulo centval do qual se irradiam finos
Filamentos em  dirvecio acs micvotdbulos da parede. Maig tarde no  seu
decsenvolviennto, os microtubulos pervifévicos acvescentam wm pav de mi-
cratubulos A sua estruturs e adauirvem O padrio tipico dos corplsculos

hasails.

A0~ Liberaciao dos centriolos imatwros do  deuberossomo, aquando

atinaem aproximadamente metade de seu tamanho Final.
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Tmentn dos centriolbs Livres no ocrboplasmi b & B BUR mMAa-

quie  acontEce Bo apresentarem uma altura oawe  corvesponde @

do seuw didmebvo.

Mravacio dos centviolos para vegides imediatamente abaixo da

membrana celular apioal.

- Desenvolvimento das ratzes clliares.

PO Fovmacio de um ou mais pés basals simultandaments a0 orescl-

meEnto Ons VYARLIZes.

13- Alongamento Jdod axoneEmas Jue se segue a formacio do botido
oo sy, Fare waltimo se desenvolve em continuidade com a  extremidade
distal do corpudsculo basal, onde novas untdades de tubulina sio acvres—

cidas pars formar os micvotubulos centrails & pmevifévicos (Fig.1é6).

a4 3- A olteracdes da bilinafness

a0 renovagio eprtelial nas wvias reapiratorias acontece, €m
media, a cada 6@ dias na tragquéia & a cada 22¢ dias nog bronquios pe-
ritericos (134).

A celala ciliada & muifo susceptivel a danos 1nduzidos pov

indmeros  drvitantes. NAo sstd ainda esc

wecido se novos cilins podem

apareceEy @ mesma celula em reaap A A peydnsg corlriares anteyloves [H1%}
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celulas em drfeventiagio

mi oA Cnlioasnese & oum procenso esespecifioo

Mattr Heino (&7, sstudando & crliogdénese em animals de la-
noratorio,. frente a estimulos tals como & exposicio ao calor e a altas

concentracoes  de oxigéncio,e em individuos asmaticos ¢ pacientes por-

tadores de outras pneumopatias alévgicas (Upulmio de fazendeivo”) che-

PRSI An o ne guintes Cone Tusbes:

sB pgm ovatos expostos 2 altas tempevatuwras ou elevadas concentvra~-
GEes de oxiofnio & também nos pacientes avaliados puderam ser detecta-

da crlioadne: sempye dentvo dos padvies  nor-

diferentes  fas

n aparvecimento da cilioaéne neta nio especafica a

uma variedade de estimulos;

Al pa auséncia de satimulacio a detecodo das etapas da ciliogd-
nese & muito dificil, especialmente as fases de zonas Fibvoavanulares
e ode deudterossomos .

A cilinaénesze anormal esta velacionada, em parte, pyroval=-

velment e, a fatores genéticos. Admitindo-se a existéncia da  sindrome
da discinesia ciliar, altevagdes de wm ou mals genes poderviam resultar
na producio de cilios  Fora  dos  padrdes  morfolodgicos  habitusis.

(Fig. Pe).



Iﬁfﬁﬁﬁﬁﬁ% de i asres POy indmeros virus comuns, bals <o

A

mo  Influensza & & B, Adenovivus, Parainfluenza, Vivas Sincicial Respi-
ratorio, Herpes simples, sdo capazes te produziy altevagdes ciliares

transitorias & focais, durante a fase aguda da inteogio (207

Dende  gue o fungfo ciliar depende divetamente da estrutura

dos cilios, o achado de anomalias ciliares durante a Fase agwda de dn-

Feoqd Fespiraborias virals aktas sugers a existéncia de wm corvepon-

dente prejuizo no transporvte mucociliay (202
Caveon & cols (24 sstudando aspectos morfoldgicos @ quanti-

bativos  da oriaem de novos cilios no epitélio respiratorio do nariz.

shaervaram aue a calioadne arorre regularments em muitas células do

epitélio dos covnetos, &m pessoas normais. Com base

fato, s au-

e Prmpﬁem a hipotese de gue as variamﬁea ol o Pﬂd?ﬁﬁ P+ sncontradas

Mm - prener de inteoed vivais, podem resultay de ciliogédr aber-

rante induzida pov intervferéncia do genoma vival no metabolismo da cé-
Tula. @& volts & configuracio novmal no peviodo de convalescenga resul-
taria da renovagio da camada epitelial, sesuwida por cilingénese nov-
mal .

EFm  animais inferioves os cilios Ffrequentemente g reunem am

ot vt compostas que incluem dezenas, centenas g ate milhares de

untdades . A vantagem desta reunifo € a de produgdr wma rvigidez  maiovr

na satrubura, ne dria  ao funcionamento de um  ¢ilic mais  longo
(153) . Em seres humanos cilios compostos s8o comumente viéualiaadoa 3
episcdios de infecgfo aguda do trato respiratdvio & tambeém em proces-
soa dntlamatorvios crdnicos (Fig. 1%).

Fara aue o tvansporte mucociliar seja efetivo, o muco deve

Py osuan CRYARC 1cas dentro de determinados padréges, os cilios ne-

cessitam  apvesentar Forma e fungio adequadas as necessidades € & i
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Fevvelacio entre O muco & 0% 011108 Precisa gquie resulte na ome-

Thov mosimentagin g vl das particulas & substancisas a8 sevem $rans-

portadas . Dedficiéncias no transporte mucociliar podem zer causad

A% por

Falhas em  gualguer um dos trés elementos discoviminados. Be os  dados

ca dificil sabev gqual dos componentes estd afetado. A andlise da  ul-

frasstrutura dos cilios auxilia no diaandstico.
i

GHo muitas as causas de insuficidncia ciliar, gue podem apa-

ladas ou combinadas (7

e Perda total ow parcial de células ciliadas

coda de cilios & seus covpusculos basais

3~ Deasprendimento dos cillios por uma sEPAragiao ao nivel dx

reglio proximal .
A- Retvyacio dos cilios para o interior da célula

S Retracio parveial dos cilios, levando a uma restricio  da

moviment aeho.

H- Ferda da orientagio ciliar.

apavecimento do metacvronismo cilisy,

G- Fusio dos oilios ewm cilios compostosn.



G MHerniacio do citoplazma para o dnterior da

cLliar.

qg- imobilidade cailiar

{i- Discinesia ciliar, ouw seja, batimento ciliary inefebivo.

Geooowunm o o varios destes defeitos st Ao presentes, BCAULSR

Panto pode sevoum eyro inato, talwves provocado poyouma mubtacio, ou sn-

Cao o ouma lesio produzida nos crlios pov algum bipo de agente nooivo.
Mutantes ciliaves ndo btem, necessariaments, SU& funcio alte~
vada (79, poveém podemn sey mans sensiviels @ aaentes lesivos. A distin-

pHo  entyve cilios mutantes & cilios lesados nfo esta perfeitamente es-

tahelecids.

feteitos adauiridos tendem a zer fovails e vestvitos B VLRSS

AETEAS

Fapara=-se @ncontray alteractes congénitas em todas as células

ciliandas  dn ovganitamo. Além disso, 08 sintomas produzidos pov  anoma-
lias congenitas devem manifestar-se desde a infancia, snguanto os de-
feitmg adauiridos podem aparecey m gualauer gpoca da vida & regridem
an final de wm cevito tempo

A lista de agentes ciliotdwxicos & bastante extensa (4 (157
(45 (3} (a4 (BTY (9P (96) (43TY (i45) (L79) (182), e de um  modo

geral, as alteraghes por eles produzidas sio pleiotvopicas & nRo espe-

clFPicas. Freguentemente, €las

traduzem poyv cdems, Fusfo em cilios
AN
composzstos, internalizacio e desprendimento de cilios sendo ainda maig

comum o desapareciemnto da propria celula ciliada,

No presente gstado dos conhecimentos sobre o assunto, aual-

gquer afirmag com relacio a distingio entre defeitos congénitos ¢ ad-

quividos deve ser encarada como preliminar (70
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oo & Sindeame da Discinesisa ilian

.

® - f Covrelacio com a Sindvome de Kartagegner

A sindrome de Kartageney & uma Jdoengs heveditdaria caracteri-

yada pelos  sinnds @ sintomas cldssicos de situs Lnversus, sinusite,

polipa nanal g byonouectasias, gue fol descrita pela primeiva  ves

cor Hanes Kaorbnaener em 1933 (Be).
(1 wminal mais chamativo pavs diagndstico desta sindrome & o

situs  LNVersus, gue, ag contvdarvio da bronguectasia, pode sey diagnoss

imento. Movmalmente, o £1fius Inversus ¢ total, com Lo

picado Ao nas

VED 3 de btodos os orgfos toracicoos e abdominals 2 0O testiculo diveito

e

mais bhaixo gque o ssquerdo (L4820 Um cevio admevo de pacientes com &

Rt Rtel1ilca e Kartagaeney Aapresen ta outras malformag G O Enitas ol

y

doengas  heveditdarias, povem a combinacio & aparentemente Ffortuita, nm

Mo entants, algums

=R (AN EH a1 Foormag Bes cavdis

e m

interpretads ultado de uman inversio dncompleta do cova-

mey

tendn  povitanto, ligacgfo cauvsal diveta com 2 sindrome e}

acontece com relagio a lobos pulmonares anbmalos (4L48) .
Fouco  tempo apds o nascimento, as Crianeas com sindvome  de
{artagensy comecanm A manisfestar episodios recovventes de infecgdes

pulmonares ¢  d8 vias ALY superiores; nesta faixa etdavia g3 Fre-

gquentes as atelectasias, scasitonadas por secregio vetida, em razan do

pequens  calibre dos bronguios. & parbtir do A% ano de vida, ae lesdes
vepetidas da parede brdnagquica ooovyidas ate aaqui, ocasionam o apavecl-

mento de dilatacBes dos bhrdnguios, inicialmente cilindricas, &, poste-

vromente, em fases mails wtmdas da destryuigRo, zaculaves. As lesdes

42



Anat omi oy achuaeme

clintcamente pov toses produtisva abundante. (s

dois  pulmdes i epvolvidos de maneiva semelbantes, com predomindancia

alteracdes nos lobos donferiores, &m raziao da dificuldade, WAL or

ey

nestas  areas, pava eliminagfo de secregdes. Ulanose de extvremidade &

haqueteamento de dedos acompanham, «om Preguénoia, as manifestagdss

pulmonaras; povem, apesar da rigueza do gquadyo clinico, a doenca difi~

cilmente era diangnosticada antes da i o 28 década da ovids (142) .

Constituen parte impoviante da sindrome de Hartagensgy 08 si-

e

e sintomas de VIR A Svens superioves, TRds Comd po Yipose nasal,

Ao pela booa e fala anasalada, intlamacio cronica dos seios da

e otite média ordnica gue se acompanha de diminuicio da acwidade

addtiva, por i ficuldade de conducio do som. A aevagio dos seios  da

Pace @ bastasnte veduzida e A0 Frequéntes a inexisténcia ou hipodesen—

volvimento do seion frontal ¢ de celulas

Ard hd  poucos anes a patogenia da sindvome de Kaviagenev
permaneceu  obsoura. inicialmente e acreditou gue as  HTONQUECLABLIAE

evam congénitas e devidas A mal Formacio da pareds brdnguica. Mais tar-

de  Ticouw clarvo ogue elas nio estavam presentes na €poca do nascimento.

PFostulou-se entia, a existéncia de uma fragilidads congénita da pavede

bronguica que NnAap conseauia resistiv he agressoes normais da vida ex-

Era-ubaevina. ra Hipobese nAo se confirmouw, poise nio se conseguiu de-

monetrar alteracio estyutuval no brionguio antes da transformagico bron-

gquectasioa. Distuirbios imunologions & da contitwicho do  muco Foram
pesauisados, com resultados neaativos (142).

A sindrone de Kartagener btam sido ohservads em todas as ra-
cas . Sua preval#ncia pode ser caloulada a partiv da freguéncia de pes-

aons com situs inversos e da porcentagem de bronguectasias entre a2lag.

A maioria das pesaquisas aponta A prevaléncia da sindrome de Karbtagener
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em walores gue vardam de 1:39.000 8 149 . 00¢ (1420 Hus Forms de  he-

rarca parecs sev autossdmica vecessiva pelo aparecimento frequente en-

bre ivmios de uma mesma Ffamilia & pelos antecedentes de consanguwinida-
de  sntre o atetados. & maiovia dos estudos cromossomicos  vealizados
nio revelow anormalidades (1420

Satdiv, em 1948 (148}, chamava a atencdo para a estabilidade

~ala evoluativa ani-

da estyubura do axonsma de cilios ¢ FTlaaslos na e
mal . Em 49467 atwelius (1), relata a existéncia de cilios e flaaelos

em o vErios animais oue nRo aprvesentavam a estrutura microtubular btipica

do sxonema (o padrio 940 com todos os seus elementos.

Tntervogava-se @ possibilidade de as anomalias satruturals

T

veils por prejulzos funcionais de cilios & flagelos.

CEN TEspPOonE

Em 4. 97%, Pedersen & cols. (i2i1) & afzelivuse € cols. (¥

HEgUEn CcorTel RULONART WA alteracio da sstrutura o axkonema,

dos bracos de dineina, com a Falta de mobilidade de  esper
bumnnos . Mo ano seguints, Afzelius (27 propde a caracterizagio de uma

soladirome €M s humanes causada pov ollios e Flagelos imaveils .

Mos individuos & partiv dos gquals se chegou A caracterizagio

desta  sindrome, aleém dos achados de @Spevmogyama, gnde S8 VIS SSPpeyr-

matoroides vivos, porém imoveils & da andlise ultraeatrutural_moatrando
deficiéneoia  de bragos de dineina, chamava a atencio o fato de que va-
s deles  eram  portadoves da sindrome de  Kartagener. Medidas de
Yransporte mucociliar com particulas rmdimat@vaﬁ realizadas nestes pa-
clentes moatrarah Fransporte diminuido ou ausente. A similaridade es-
reutural  entre a cauwda dos espermatozoides e 0s cilios do  epitdlio
respiratorio induzivam o raciocinio de aue o mesmo defeito dos [
meiros  poderis existiv nos ssgundos, Fato este demonstyado atraves da

microscoplia eletrdnica em Fragmentos da mucosa b dnaguioa.




o o achados . Afzelius

sriate algum deteito,

bragos de dingina sm tod

A

ganiaemo ¢ sate

s gomn alouns dos pacrentes

clratorin T don, altevagdes

INVErEusg, que aparede

sosLcRo das vi

sindvom:  dos  cilios imoveils; nR

dos  orafios durante a fase

entes  nas o celulag primiftivas; a

peyviado T

partir  do gual pode

PyEs ey uma

aproximadanente 66X dos casos da

gensticamente
sotruturas

defeito prejudica a mow

atetados

ecetruturals

verdade,

smhrionarias

sl baris nums migracio das
incddencia

sindvome
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I R 1K gintes conclus g

@

determinado, gue afeta os

ciliadas ouw flaageladas do or-

imentacio de cilios & flagelos;

St avnm

GEPTE

santomatologia

compativels, pPoOren, A

s o sandvome de

ioa obrigatovian  da

talver a migracio adeaunda

dependa do batimento de oilios,

ausEncin de movimentagio  oiliar

R )

Eas a0 o 20,

de s1tus inversus  @m

da discinesia ciliar.

feste interrelacionamento entre a sindrome da discinesis oi-

Tiay & a sindrome de Kartagener pode

[z PrLMEeLY R, duns YEISS malovy

GUE A

¥ g - e
Tertas

(RBE)

sindrvoms dn discinesia

da

gnola

e acorvdn com Afzelius

alto

pATR uma doenca na aual os

N inferteis nouw pouno ftértels

Paluver también benkhanm reducio no

L

wado  nn papel dosn eslios das tvompas

Fecundado atdé o diero.

ae tambem

TR
ciliar
5y,

individuos

P RN

alta prevaléncia

interir uma prevalén

i

segunda, ow de 115 . @ad &

HETR,

indicam, pava PaLE, uma

Aan redor de 130,000 (5.

este valor & surpreendentements

afetados, do sexo masculi-

os paciLeantes do HE KO femininog

potencial de fertilidade, de-

de Falopio ni propulsio do dvalo

talvesr p exelica-




grandes heterogseneidade da sindrome de discinesia ciliav. Pelo

menns 150 diferentes polipeptidens foram encontrados no axonema da al-

]

ga Lhoinmsdononag CLPAY g nAo existem vazdes

par aoreditar gque 0s

axonemas humanos sedam diferentes (5.

Hma  mutacio dque afets qualauey um ouw mais de um de pelo me-

noe 00 genes pode ser responsavel pelos sinads e sintomas da L nd v ome

da discines ciliar (5, +fato covrobovadn pelos difeventes defeitos

agova encontrados na sstrutwra dos axonemas huwmanos, atem da Falta

[N .

de dinerna (10Y C4L3Y CEDY (44 (avy (P4 (1930 (115 (159

i feventes avupos da sindvome de discinesia ciliay fovmados
arraves da ordentificacio do defeito estrutuwral predominante podem ser

comparados A avupos gemelkhantes de ragas paraliticas e semi-paraliti-

as da oalas unicelulay _Ghlamadomenas reinbardiad, um dos microovganis-

mos favoritos dos geneticistas (597, A situaclo gque sevia descvita pelo

clinico como uma Familia afetada pels sindrome da discines

ciliav, o
geneticista  ENCARrAaria Como uwma YAagn nAao pura de wm mutante ciliar hu-
mano (52

Sturgess @ cols., em trabalkho publicado em 1.984680162) onde
sio avaliados aspectos gsnéticos da sindvoms da discinesia ciliar, en-

cont Taran como  resultado da anadlise de 46 individuos portadorss  da

doencsa, provendentes 28 familizas, wuw padvio consistents Ccom uma he-
vanga autossdmica vecessiva. No entanto, os autores vessaltam que  os

diterentes defeitos wltrasstruturais identificados na discinesia ol

1Tiay provavelmente envolvem virios determinantes genéticos distintos,

o gquais nag foram tudados sepavaduamente no refevido levantamento.



B Caraotevaantioas Llindcas. da sl rames o Wisednes s ol s

Em omamiferos, aparecem estruturas ciliadas no aparelho v

pavatorio, no aparelho reprodutor, nog orgions do sentido (retina, co-

clean, mucosa oOlfatdrial & no epéendima (153

tribuicio e oa fungio das celulas ciliadas explicam  as

clinide

{vels  manifestag da sindrome da discine

i ia

o ldamr em seres humanes: rinite crinica, sinusate ocronica, obite media

cyonioan, hrdnguite crdnics, bhvonguecstasias, infertilidade masculina =
feminina, anovaalidades da cornea, cefalédia crinica, hiposmia ou anos-

LA [ Hltus Lnversus. fOMEnROSs qus S conhega 0 traco da uniio R

diferentes acontecimentns, o conjunto pode parecer hastants s

Ty anho.

Na kiztorim clinica o sinais € sintomas pulmonayes aparecen
nowalmente, desde a infincia. Muitas vezes s snoontram relatos de in-
suticifrnoia respivatdria  pevinatal. Whitelaw e coles., (1770 Veunivam
seie pacientes que, NARE primeivas 24hs de vida, apresentaram faouiip -
neia retrataciio intevcostal, estervtoves disseminados associadns A dex-
tyocardia no exame radioldgico do torax. Todos eles mostyavam boa ves-

posta A Fisiotevrapia, apds insucesso 0o tratamento apenas com antibid-

~ioo de sindrvome da

Y O

das CrLiangs:

oo .

do grupao tiwveram o ol
dincinesia cilizv corvobovado pelo achado de falta de bragos de dinei~
na A microscopia eletvdnica de células ciliadas do nariz. Todos os
elementos do arupn apresentaram no seguimento, infecgdes respivatorias

e Tﬁﬂﬂtiﬁﬁm‘
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10w Ll de motilidade novmal, ouw, em o alogumss sibaas

SR, toralmente imovels, levam a wm prejulzo signidficative do trans-

e oa proliferagio bhacteriana

povte  mucoct biar., A estase de BECTEROES
G B RCOompAanha cavusam wma bhronguite genevalizada, traduzida clinlca-
mente atrvawves de bosse e expectoragio de secrecio abundante mucosa @
o muco-purdlenta. Esta secrecio aumenta sua puruléncia nos epLsodios

de intergdes (192).

sotimulno irvitativo ordnico causado pela retengdo de  se-

de células se-

cyegoaes o wnfe s bacterianas leva a uma hipsrplas

, talver produzido com suas caracte-

de muco . MUch 8m oenoes

e Fisicas altevadas, &m conjunto com um aistema  de

fransporte deficrente, ovii um civoulo wicioso, rvesponsavel por lesdes

ma L gyaves higs W Lan Reve:

cadn we

ade entendida levando-se em consi-

& pPresaengn Jda

dois Fatos. ® idade de substituir um Transporte muocQol-

derasio
Tiar ausente ou deficiente & & produgio exagerada de muco causada pela
hiperplasis de  o@lulas calicitormes & hipevrtrofia das glandulas da
submucosa  dos  bronaquios, processo tipico da bronguite cyonica. £
rrans Formacio  de oflulas serosas Bm mucosas, a divisio de células ca-
Ticitormes e a difevenciagio de células basais em celulas caliciformes
contribui muito para o auwmenbo no mumero de células secretaras (770
Freumnnias € artelechasias 3o muito Ffrequéntes. Az bronguecs

tasias nao estio pre:

=ntes no nascimento e apavecem ap gz alauns amos

de lesio constante da parede brénguica. Obwiamente, o transporte muco-

7

ciliar nio & o anico mecanismo de protecio do pulmio; portanto, o gvau

de destyuicio pulmonar nos diferentas individues acometidos VAVIAUVA NAa

jependéncia da efiloidcis dest putros fatoves protebtorss, tals

pmur ik dade Toeal, anti-proteases & anbi-osidantes. Em alaumas Cyiancgas
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penCtE G CVAD e piroc o Byonauitaioo (198), provavel-

mENLE  Em v da o poues Ldsde . O aparvecimento de bhronaw ias pliora

srandPioativamente a sintomatologia de vias areas inferioves.

caliada abvavs shrometvia convens

nulmonay,
cronal mostya, oom hastante Fyreguéncia, em adultos, ama limitagdo 9o

verss s87 hastante gyave, T G na

Fluso  expiratovio, aue pode,

AEY L0

A limitagfo an Fluxo

favoelrn decada da ovid

eoarreversivel com weso de bhrvoncodiiatadaor LopeElo o meEnos N

REVERS

"
aoobhstrucdo de

pavts . Ela acontecs pe P OLUen g

S

poy voalhas de assooiades U NERD A espe amentn epitelial, =ae-

WA ae muensa e hipeverofia muscular, vesultantes do processo Lvritati-

irveversivels incluem fibvrose

vy e o Anflamatdrio ovdnico. As

sotyveitnmento £ ateée obliterasio de vias

SR [y LOns

§

além  de Faros de destroaleofo do parEnguima pulmonar . Apesar o

AChndo funcionnl bastante constante a obstrugio nEo se mana fests

iadeira & a presengz de sibilos na avscoulia B LM

CLETY L A relacio entre » volume vesidual & oa capacidade pulwmonar sotal

¢ elevada provavelments em razfo do aprisionamento de ar nos  pulmbes

Ao do defeito obstvutivo & lenta (28) e

) PrOare

Fiora muito mais vapidaments nos pacientes aue 4o fumantes L1680

SHe achados Frequéntes na rvadiografia de tovax o & amen -

LEOMEn T RSy,

rev da pareds bhyOnguion, hiperinsuflagio, atelectasi

amentares ¢ bronguectasias. Estas wltimas podem sev

consolidagdes

dingnost Load tanto atvaveés da broncografias coms psla vizualizagio,

soaome 1 ,ode esetyuburas tubulaves dilatados ow imnaens

em radioorafias

cistican (1067



o Funedonald A latoris most

asometyvia arterial . fi

Ll mocer s o LY Y RAaYVE, #X iabte hipossmis R

Ao pParcLa T ode oxig Enio no SRNgUE BY tavial pode sev B

G na P

nao

plicada pov anormalidades na velagio vent ilacio-per fusdo, em AT SRS

ventiladas, povem perfundidas
A4 medida do transeorte mucociliar, sempve vealizada oom Cud-

Bnecaa da tos nos resuliados, reves

dade, de modo s lmesdir @ inter ¥

13

Twm WAl ore eianifigativanente diminuidos em velagio a medidas reali-

waadas Bm Prcl e iouos NOUTALS pEn Fumantes & ex-fumant (480 Chdrdd )

(T LA SrpoauEntes Ao orinate
comunents cone bloada poroB ] e damiranoin da oagundade 23k

SEM L ra @ bambem sinus crmotdal gus se ma-

Py L, srnusLte maxl Lar

=omm nas radiog

tam  pov espessamento dn muoos’ SUBEYTLDT &
doe  seios da face (HB). 0 odesenvolvimento dos $810% frontais pode sey

prejudicade  pelas sinusit repetidas, aparecendo hipoplasicos paya a

idade  ouw simplemente ausentes (10 (146 . Em manrs da metade dos casos

stite média cronica vecorrents, capse de Causar perdas auwditi-

vae leves, de condugan.
e homens portadores da sindrome da discinesia ciliar 30,

o BuDd mRLoTia, inteérteis por falta de mot il idade dos gopermatozdides

tas falkas AR

rausnda pelas altevagHes NS AXONEMAS das caundas .
LT ALY de modo geral, correspondem as anomalias des ol lios am outras
regides do OV ganismo. Ao células ciliadas do epididimo pavecem nHEo ser

spcimis  para  que  se encontvem gapermatozdides no  ejaculado e,

wsumlmente, o nuamerno deles # norvmal . Mo entantao, & awvaliacio da moti-

o~
fns)
ERey
P

oy omuito lent

lidade dos eapermatordides revela células LMOVELs

(58
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Famo 49T, Rott (44 cons reuniy ., ®opartiy de  relatos

sublicado:  sobve o assunto, dowe descendentes de cinco paclentes  do
aexo  @masculine, sortadores da sindrome de Kartagener. Em onenbum dos
sasaos do o grupo houve investigagio de paviternidade, porém &  possivel

aue o sindvome da discinesia ociliar nie sein homogdénea, do ponto  de

vinta  olindoo, Aassim como nio o € no aspscto sstrvutural. Diterentes

Alteraedes  dan wltragstratura podem manifestar-se em guadvos  oclinicos

variados, Ja tendo  sido desoritos, tnciuseve, alauns Casos

@ e

covdAncin entre @ funcio dos cilios g das caudas dos sy

matozoides, sem preu neastas Wltamas (78

Caed st em duas oubras doSneas @m que R wnfertilidade masculing

Do Lranse

ae assooia a infec vespiratoria de vepetigio e driminsigs

portes  mucociliar: o mucoviscldosne @ #® sindrome de Youna., Ha mucowis-

cridnee mooniece wma oanomalia congénita concomitants gue acomete o duto
dé?&rﬁnte e as wvesiculas seminalis & resulta em  azoospevmia obstvutiva
NI

Hendry & colabovadoves (48) em tvabalho publicado em 1978,

velatam a vealizacin de covrecio civdrgica de azoospermia ohstyut iva

die varias etiologias em 45 pacientes. Em 1% deles, com vasogratia nor-

mal @ CAUSR CR AZOOSPETMIA eVa obscura @ Be assdclava a sintomas  de
sinusite, bronquite e/ou bronguectasias; nenhum dos pacientes apresen—

tave  situs inversus ouw alteragbes de elebtvalitos no suor . Neste

U LRO

de 19 andiwviducs 0

SFETMOGTAnA Fassou B oapresentar espevmatozoides em
quabtro  CcAas0s apos a cirurasra de desobstrucio; porém eles eram em  pe-
queno nmimero, ao rvedov de um milkhiAo por milimetvoe cubico, & tinham mo~

Bilidade muits rveduzida ouw avssnte.
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Fal eanco pacitentes doogarupo, submetidos s omedidas do torang-
porte mucooiliay, diagnosticou-se grande Feducio na sliminacio de pare
rirulas vadioativas inaladas.

A microscopia opbtica, biopeias da cabega do epididimo de 13
pacisntes moshyaram tdbu]uoﬁ dilatados, musculatura peritubulary nor-
mal, epitélion ciliado novmal em algumas areas & epitelio  pavimentoso

om outras. alauns continham agregados de @ yevmatoroides des

ensralos

mnterial amdvdo. A microscopla eletyonios stesn Frogmentos e de bidp-

ientes, nAo conssguid detectar

By Anauloas  obtidas  de dois pa

anormaltdades na duitvaestrutura dos oilios.

assnciacio de  azoospermin obsthrutiva com BALNUSLLE,

3

enta

denominada sindrome de Young & Aapye

Bronoagult e & bronguect

ia oiliar e tawme

slgumas  caractervisticas comuns A osindrome da discines

wem altauns slementos diagnosticos &

pecificos da sindvome de Young. O
acometimento respiratovin, a diminuicio do tvansporte mucoocdliay & &
smoatilidade dos sspermatozdides do eianculado, apds a civuvaia de de-

sobyat v indicam um prejuizo da Ffungfo ciliay . No entanto, apaven-

femente nio existem anormalidades estrutuvais, demonstyaveis pelos me-

tpdos  atuails, nos cilios € espevmatozdides; o tranporte de  espevmto-

»aides & normal na sindrome da discinesia ciliar e totalmente obstrui-
do na sindvome de Young (&8).
WiEeo & dmprovavel gue a sindrome de Youna represente umn odas

entaciho da sindrome da discinesia ciliar na agual o de-

Formas g apyra
feito responsavel pelo mal funcionamento dos cilios, ainda n#o foi de-

dos métodaos disponiveis na atualidade.

terminado, atrav

wos estudados, a ferbi-

AR esay e wer pEgqueEnd o pumey o de o

star reduzida

Tidade feminina na sindrome da discinesia ciliav parece

(R Mo oentanto, & concepgdo pode sev novmal € a incidéncia de salpin-



B 8 O + B u RV W O 4 grtdpisa &8m prinoipLo, nEo & ditersnte dn populag

ol (58 Ja Yol demonstvado que 0% dan trompa de wma  mulher

Fertal poviadora  da sindrame de Kartagener apvesentavam deficiéncia

nos bracos de dingina (73 provavel gque a musculatura das Eyompas

sejn capaz de transpoartay o ovo, at yrave de movimentos peristalticos,

até o dtero (98). Cilios atipicos foram encontrados tambem no endome-

vy f

Nip  estio ainda definidas as gxal

Talver o seu batimento ovie corventes no Tiaguido cefalo-yra-

gquidiano 2 impega, desta forma, o acdmulo de restos celulares € ouly

do epéndima (58 (1847, Jia foi descorito pelo

sartioulas  nn super Flole
menos um caso de hidvorefalia conaénita de causa desconhecida em  pas

cientes com & sindroms da discinesia oiliar (591

apenar  de edistivem dnumeras fungdes celulares que dependsm

P

microtibulos,. como poy exemnplo a motilidade de lewcdoitos, TE

conseauiu  demonstrar até agora defeitos impovtantes a elas relaciona-

dos. MNe o gue diz respeito 208 leucdoitos, nan existem alteracdes signL-

Ficativas da  sua atividade normal na sindrome da  discinesia ciliar

.
ih
L
~

sy ms Diaanosticons

da sindrome da discinesia

g raractervizados como portadoy
ciliar s individuns com £inals & sintomas de pneumopat ia crénica e

BUPBYTILOves TR gtidas, AsH0CLA dos A Lma (RN}

infecees de  vias agre

de acordo com Falmblad & cols. A%

mals dRs Haeauin ten albter:

e b us anversus no pacienta ow em pavent® pPvoximo;

53



B Papermatozdides vivos POTET LMOYELS OU ROug MOVE LS ;

D Trapaporte mucociliar ausents ow guase inewistente;

4~ Dilios da mucosea nasal oy gramu@mbrénquiﬁm com as  altevagdes

da sindrons da discinesia ciliav.
g Forsm descritas formas piorcials da sindvomnes individuos
com doenes Ao trato respivabdrico e mapermatozdides novmais (43 & indi-

pervmatozolides

ciduns  sem  dosnga respivatdrin e com alteragdes  de

arananines kel ruluinals Consdoeradas Tipdoas dasBaindn e li

Lma grande variedade de abervactes da estrutura ciliar tem

crita na litevatura. leve-se, no entanto, rer sempre &m mente

=ido de
aue existe uma frequéncia de anomaliase ciliares sspevada em individuos

trutuvans

NOVIALS {14y (49 (144) (L78 (47971 : hd também alteraghes e

respivatorias (43 (2@) (29 (144) (170 ©,

snduzidas oy ntecsd
PO Fim admite—se a existéncia de falhas estruturais tipicas da  sin-
drome da discinessia ciliar (3) (43 (ap)y (103 (L441).

Em individuos novrmais, Fox & cols (49) observarvam uma  fre-

I

BTG LR de 4% de vilios fora do padrin ?+2 . Rossmzan € colsas. (1412 -

contraran i,y e cdlios com numeEyo anormal de paves periféric

@ 4%  de oilios com varincdo no admero de micvotdbunlos centrans. Fraor &
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Wilton

ey e
v L

Py e g Fovam de

a4
ment e .

g refere a anomalias induzidas pory o odin

grame, atopisn & ou tyas doengas pulmonaves, Lais com

acredita-se gque e vestvindam a cilios compostos (Fig.id

vaginados, micvrobdbulos em falta ou supranumevarios(Fig

dundes da membyana (Fiag 7@ g gvanulavidade

onema (4) (260

(441

plasmatioa do ax

o

proprvia analise ultvaestyubural

2
3

LR em Fungio de sspectos CEonicos, capas de in

o

o dingnostico dos defeitos cilinves. Wilton & cols. |

vam no seuw eastddo da o uwltraestyutura olliar

e

vrewalizacfo dos elementos do axonema pode variar de ac

fLeR de proo zamento do matevial para &l

HOMLOTOsCORLa

mo com os melhores metodos, existem sivuluras mals con

servadas & oulvas de malor varilag Ao Fmoordem decrescen

de de observagio sstio colocados os micvotubulos pevife

centrats,. o3 bragos extevnos de dineina os bvagos

filamentos radiais.

R 52

Mosabera (13 em editorial

publicado

cHio para o Fato de que muitas sho as

das  com o osindrome dn o discipesia crliayg no entanto,

ryaestruturalmente  hetervogfnea, esta sindroms produz

phes sempre em razido de wum mesmo deferto funcional: cil

incapazes de se movimentar de modo adequado. Felo

580 com pat LveLs t

fedtos b U RS DOmoum arau

yovavelmen

ciliny & esta motilidade vesidual s deve,

créEncia incompleta do elemento estrutural em aquestio.

auwmentada da

¢

individuns

inkte

em 1989,

AP ESAT

BURE

mer o
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LT

feoedes, tabza-

muocoviscldose,

2y, cilios in-

CLEY, deformi-

mabtriz oitoe

Yooiauy.
sundelta A ova-
troduzinr

@Yy

5 ey
178

demonstya-
NOTMRLS gue

ovdo o

o oA TEoe

gtrdnLeca & mes-

L

astantemente ob-

te de Facilida-

TLCOS, 0% PAVES

yros de dineins

Cchama a aten-

alteragdes estrutuvais vrelaciona—

RS

-

mani fe;

ios ou flagelos

alguns dos de-

movimentacio

[

e, @ owuma defi-
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dn Foram e At as na sindvoms o

.

da wlitraestrutuwrs do cilio:

i- lDefeilto dos bragos de dineina-
Cavacteriza-se pela falita de bracos de dineinsa nas duplas pe-
vifericas de micvobtubulos (P (3 (44 Esta albteracio pode sev exclu-

axt ey ng

(P4 . 3%y , dnternos{Fig. 94) (1e9) ou de ambos

(R Freeauentbement s, wm vesauicio de brvago extevno acha-se ligado &

dupla e

que Tepresente umi subunidade do o comp e

o protéian

oquE 8 oA dineing a4y f partiv de sstudos de mutantes  geneticos

de argantasmos infayvioves Fios o Taro gque 0% DYagos LIntsrnos & extarnosg

tEm  determinant genetions diferentes (F@) (448 Ma auséncia de di-

neina, wmnan ATE gque tem & Fungio de Fornecer enevala parac o batimens

inetioo {

o oandlriar, o cilio pode

imovel ow, pelo menos, o

e fefestos nos Firilamentos vadiaise

. P S oo . ” . .

anomalias pos Filamentos rvadials tem sido O ororitas Comd Causa
de  discinesia caliar (437 (180, Muito embora a natureza da  proteina

gapecitics responsavel por tal deteito seda desconbhecida, a falta  da

mecma reasulta em desovaanizagio dos cilios & mal posionamentos dos mi-

cryotdbulos  ocentrads. B & prontamente veconheoidn a
microsoopia elebvdnica pela sweentricidade dos micvobdbulos centrails

e, muit s pode se acompanhay do deslocamento de um pay perdfédri-

N R

.

ceoem direrio ao centvo ofliodFig. §93,Fie @99, De acovdo com as  tea-

atualments aceitas para explicay o batimento oiliavy, os Fillamen-

g

interagem com a bainka central, convertendo o ¢

slizamento

deys mdornk s o encurvamento dos oilios (1535)

Alem  disso,  sio



aanda respons

qveds pela manutenciio do padvio estrutural dos axonemas.

Alteragh

de Filamentos radisis também podem ser observadsas em mutan-

alaa Flageladsa Chlanqdononas (131

e Dyaentaciooalaakoran. ool ins -

Seveditan-se gue @ divesfo de babtimentos ciliar & determinada
por osum oraanlzacio estratural e, dentvo de oum campo melbticelualar me-

facvonal, =la & oA MmEsma Fran

todos os cilios; esta orientacio do bati-

it n oo e

strutural

avaliada atraves de dois component

Piares; A par central de micvotdbulos & o pe ba & batida oiliar

efetiva se far pevependicularmente & vebta gue pelos dois microtus

hulos  centyals (153) . Yariagfes de ateée 302 sio aceité?eiﬁ nas vetas
B LM construidas, dehtrm de wm mesmo CAampo metacronal (33
CAY{Fdia. 49 . 0 pd baszal & outrvo elemento indicador da divegio do bati-
mento ciliar (187); sua @ﬁtrufura cOnica pode ser encavada come a pon-
fa de wuma  Flecha aue marca & dirvegio do  batimento ciliav  sfetivo
LB (Fig . 272 pes basails podem VEVLAEY NR Bua orientacio, em indivi-

duos  normaie, em ate 308 (32 rMuitos pacientes poviadoves da sindvome

da discinesia Ccnliay possuen cilios ocuda ovientacs # aleatoria, at e

a anomalia vesulta um batimento ciliar descoorde-

na mesma calula. Dest
nado e ineficaz (2)Y. Achados de Mielesn & colaboradores em 1983 (1112
demonstraram  grande variacio na ovientagdo de ciliosg de PEssOas  NoOr-
muito embora ela Fosse maiov em individuos  com A

mal s [

sindrvome da di ciliar (£%,4%9 a 4%,0%) & a variaglo da ovienta-

o media nos deoentes apresentasse valor sianiticativamente maioy. He-

gundn o3 autoves esta variabilidade entre 0% controles talvez se deva

57



58

Taoow o muorononsia eletyoanlos ouoen moi o movimento novmal ode vobs

eyl o duwrante o bhatimento onliavoi i3

gaebe problema a

Faya o ominimi micvobdbulos

centrais  deve sev avaliada em cortes proximos & base ouw entio deve-se

g oabgebdivn apenns 0% pes basais.

wbdlaizary ocom @

Moy sntanita, oy aceita como novoal o oa pressnea J8 maLs uwm

CLEY Yy, pevdee-ss este elsmento pERTQ

EnL o Anarmalodos. i lins

A Lo

1 compyimento adenl de cilions aue devewm propeliy goticulas

1 ¥

dE muco, varia entre % e 7 omicvbmetvos (10) ensuanto os ofilios ou £l

gelos gue wmovimentam liguidos pouco densos sa0 normalmente mais longos

(1838 . Mo entanto, ne ciliocs mais compridos ndo sfo necessaviamente

vitos cilios

incapazes de  wmovimentsr muco Jooaue em sapos fovam des
com  estn funcio & comprimento médio ao vedor de 1% micrometros (95,
Fa mamiferos nbdo existem rvelatos de cilios propulsores de muco maloves
do que 8 micrdmetveos (9%, porvtanto, o achado de oilics excessivamente

longos em pacientes com sinais & sintomas cavacterizsticos da sindrome

da discinesis ciliary pode ter relagio com o transporvte mucociliay pre-

Judicado (1)



e

[

o

chentes  com os comemovativos olinidc

par b Banaad

s oda sindrome da dis-

normals podem apvesentar defeitos no apave-

i luem:

GDovpusculos basals tocompietos do fipo denominado me Lo

centriolo ondes se contam menos conjuntos de 3 omicrotdbo-

ao aue 08 9o

spevados $6) .

Covpusculos basaits com granulos sletron-—densons no seu in

Seyioy, oaracteri encontrada em cilios de mamifaros

mtit o varamente (52

Corpusculos basais povtadores de & pes basaidls. Lungarella
e cols (P4, analisando pacientes com auadye clinitco com-
pativel com a sindvome da discainesia cilisy e ultvaestru-
tura de axonemas novmals, descoreveram pds basals dup los
como uma anomalia passivel de prejudicar o Ffuncionamento

normal do cilio; no entanto, deve ser r saltado que este

@ oum achado Preguente no epitélion vyespivatorio de alouns

, vy X . .
mami Yevos (L8270 (Fig GLie, i

gigantes estyiads projetando-se do corpdsculo ba-

sal em divesio a0 anteriov da célula: ainda de acovdo oom

Lungarella & cols., (Fi) o mesmes pacientes Apresent avam

valxes oibliaves wmdltiplas grandes & Tong: Eahen

o QLLE
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coiam profundamente dentvo dn celula Lt LT A

cho marveadamente est

P cr o ado constatuldo

SEN UM AN B

ge faixes alternadas de veglifes MALs OU NENOS gleétvon-
densas de peviodicidade ao vedor de 49 nm. Dados da Tite-
ratura anfovmam gque vRiEes iguals & estas si0 raramente
buﬁwrvadaﬁ no aparelklo basal de ocilins do epitélio veaspi-

rabtorio humano (43 (94 ao contrario

fulas de antibios & se acredifava gue VRS S E T

ras a @

antmais (&40 (F L

Tranaeosicio de Microtdbhulos

utra slteracio wltrvaesctvutuwral J# descrita em pacilentes com
{ndromes da discineszia ciliar ¢ & transposicis de um par de wicrobl-
on  pervifévicos, normalmente o pay de ndmeyo wm, &m divegdo ao cen-
dn axanemn, onde nfo existem o3 microtdbulos centrais. Com @ mue
cn  de posigRo, o axonema apresenta o padriio microtubulay 8+1, onde
par central tem a mesma estrutura dos microtdbulos perifeéricos, LA

A,

Fubulo A& & owum subtubulo B dincompleto, aue comeartilha anidade

o oancmalia ainda on Ao & olara

tuvaids com o subtdbulo &, A Causa e

ivelmente, wum defeito na bainba central do axone-

e ovepresEnts POGE]

(45%3 . (Fog. 40 2
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Em ovavos casos da sindvomes da discin

ciliay nio se con-

seaue demonstrar nenbum deferto da sstrutuwra ciliay embova o fvanspor-

TEOmUCooniay cedn 13

wite diminuido (49 fs evidénoias acumuladas

oA

ate  agorn pavecemn Ffavorecsy a kipobe alterach

BETVMOMTRLS

§ R YNGR

1 o pela disfuncio do odlio & cong

gquentement e, R

prejuizo do frvanseovie WO MEE YiLas g opela tnteviferédncia em

outras ano

7 npeEnhadas poy

zagOes celulaves no or-

eapesiad

WAL BN Eoprovavel aue @

ta assoclacan entve | roesbtrutural & dis-
turhio g funcio nio seide completamente detectads em todos o8  Casos

Figie LI R

Fabelecey n sindvome clinica, em vazido de  um

poder  de resolucio adnda insuficiente nos mEtodos diagndsticos. Fode-
ce estar lidando com altervactes bioguimicas sutis e variagdes da movi-

mentacio  oiliar rEo siviedls de sevem plenamente  demonstradas na

atualidade (Figs . 39,446,530 ,707.



V- Casuistica. material e métodos

parbte di pPpesqulsa s

te paclentes que se enguadravam

s oritérios disgnosticos da sindrome da discinesia oiliar, sEaqundo

Palmblad e cols. (145, wm paciente com sintomatologia crdnica de vias

B superLares & infevioves

e portador de azoospermia obtrutiva

quatveo centroles normais, sem antecedentes relacionados & sindvome.

o participantes Foram rvetivados fragmentos da supsr fi-

cre inderior do cornetn nassl oanferdior, em vegifo bewm distante do ves-

paRTE GUE HE conségulsssem aveass de mucosa recobs

cha por

udoestrarificado ciliade (41 (4%

A amostras da mucosa do covneto nasal anfsrior Fovaw obti-

atraves da utilizagio de duas tgonioas: bidpsia com pinga sacs-bo-
cadns  de micorocirargin (A1) 49y, nos pacilentes de numern §, 2, @

Y

5, Yoo8; soscovado com escovn de nylon de broncofibroscopia, de S2mm o de

difmetro (14%F no paciente de ndamervo . 0s dois bipos de procedimentos
foram semere precedidos por anestesia local com neotutocaina a &%, com
vasoconstyitor, com  @xcecio dos casos de ndmero 1o ndmers b, nos
gquats  an biopsias fovam realizadas sob anestesia gseval, &m oubtro ser-
RV I el ¥

N contryole de namero 4 fodl obtido atvaves de biopsia dn cor-
neto nasal o infterior realizada sm cadaver, 18 horas apds o dbito (88).

Mo controle de ndmervo 2 & amostra de mucosa vespivatdria foi retivada

da traoudin, durante s orealizagio de brvoncofibvoscopia, com pinga  de
Bicpesia de broncofibroscopia. O controle de ndmero 3 Ffoi wum voluntdrio

povmal aue se submeted & bidpsia de mucosa nasal, sob anesstesia local

g, no controle

numeron 4 o matevial Fod obtido duvantes civurgla pava
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e o wento nasal .,

de o

s fragmentos de bhiodpsia foram imediataments mevaulhados em

ova de nylon, apos a realis do proacedy-

sxadory de Karnovoky . A

menta  foi transportada dmervesn em Fixador de Karnowvekd atg o labovato-
rio  de micvoscopia eletvdnica onde, com o auxilio de umza lupa &  uma
pLnGa, foram retivados das cevdas da escova os Fragmentos de  wmucosa,

’

tamben posteraormente Fixados em Karnovsky.

1 processamento dos diversos ¢ de material four idénticn

Cpovmennyes b Sonions disoriminados no

W Fw o tFrsador de Karnoveskys por 8 horas.

,

tetroxido de Osmio a ¥ por 2 horas.

Bl mm oacetato de Uranila s @,5% pelo peviodo de wuma noite.

[
P

By [esidratag

atura ambients.

Tm acetons, & btampe

(-3 Inglusin-

Em &raldite, na composigio citads no fpEndice .

U-r Covrtes semi-Finos-
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ohtidos  com navalha de wvidvo, oo wltvamicrotomo Sorvall,

moddlo W28, em espessura aproximada de a nm o2 covados pelo azal de

s COovE fForam examinados ao micvoscoplio ortico

met d leno-azur o

parva selecio dos melhor Blocaos pars oz covtes wlbtra-finos.

Fred Dorves - F s
Fovam feitos no aliramicvotomo Sorweall MT-5@@d com navalha  de
dramante  Diatoms. Us covies de tonalidade douwrada, de espessura was

'

A0 malhas Cmesh

Faando  de A% oa w9 nm, foram coleocsdos oem telas de

e corados pelo citrado de chumbo por & a9 minutos. Estes covetes Fovam

inados w0 mioroscapio eletvinicn Zeiss, modeElo EM-4@, @ uma wolta-

gem de aceleragio de 4@ kW

Foram fotoparvaftados campos  onde os cilios apaveciam  em  corbe
transversal  perfeito, 5 wm aumento de 26,000 vermes, que permibtia per-
Peita wisualizagio da estrutura micvobtubular do axonema. Cilios  em
cortes longitudinais tambam foram fotografados, para melhov avaliagio
dos elementos do apavelho basal & do capuz ciliar. Também Foram regis-
rados  em Fotografias cortes transversais, mesmo dmpeyfeltos, gue mos-

fotogratis acumuladas de cada caso Foram

fyassen cilios compostos.
wi o leeadas pars se Fazer wama avaliagio quantitative dos elementos nor-
mate  do cilio & das altevactes ultrasstyoaturais encontradas. Todas as

Fotoaratias  de cada conjunto Fforam cuidadosaments @xXaminadas para que

de uma

e ewxclulscem da guantificacio drveas dlousis fotografadas me

PP
Ll b
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ma aMet v os abalxo menclonadns

Aanovido Com oy ientagd

s Contagem de bragos externos de dinedna dos cilios Ffotograta-

dos em cortes transversal pervfeito.

intevnos de dineina

ARG Em oo mos cili

G- Contaaem de oflios coviados en TYAanSver sal qus apye-

HENT BRoem conf Lo s o micvotubulay anovmal, descrita de acordo com a

pwinte o laseid Froaedo (L4t

F= Macvotdbulo simples, supyanumeravio, situado externamente aos mi-

crotubulos perifevicos;

TI- Migvotuabulo saimples, supranumervario, situado internamente aos mi-

crotebulos pevifevicos.

I15= Pares supranumeriarios de microtdbulos centvais;

TU- Localizacio excdnbtrica do par de microtdbulos cendtvyais;

e Deslocamento central de uma ow mais duplas de macrotdbulos perifé-

YLOCOE;

Wi Falta de mriorotdbulos ndo velacionada & albturz do corte (493,

BOCmE L LEs



3]

8- funliacio da disposicio dos pes

E0. Ohaoervanio de alteragdes das raines cillzares.

&8 Tontagem de cilios compostos.
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VI-BESULTANOS

G Dsn s nae e e Aesul bados. M08

resultados obbidos na contagenm de byagos externos, bhyag

quanto em controles, podem ST

apbernos & miovrobtdbulos, tanto em o

e graficos 1,8,3.4.5

ados nas tabelas 34, 3R, 48, a4,

By

de todos oo elementos contados, a partay dios GuUAaLs

g lTistacem complets

‘ o
L, consta oo @pEndice

e dma mencronadas Foram construdid

s tabe

dente brabalbo.

de P2 & 0

I MEn O puamero de o 1laos gonta dos por

maior By

g mnalise o8 bBragos externog, bhragos internos, conticuragio

pasais produsiu dm o conjunto de

~

ulos bhasals

microtubular, oV P

arndrome da discinesia o 3

nformacdes sm cada controle & cada «

o discrviminadas &R oseguily

Lt

Tiav, informacdes selas que

Pontrols ng i-

Emoordem decrescente de ¥acilidade de abservagio situaram-se o5 micro-

tuabalios . oz br evternos. o5 bragos internos, o Pilamentos vadi

e as bainhas centrais. Levando-se am conta o consunto de anformacies

Titeraturs, no gue diz respeito aos elemsntos citados

disponiveils nN:a

T 1M, A wltvasstruturn obsevvada pode sevy eonsideradn  como  normal

(Faa . 2%, Apenas um dos cilios contados possuia pady micvotubulay

\

slteradn (Tabela 9.



De apavelbhos RV )

vlos bambem apregessntavam a forma sspera da

ctados cilios compostos (Vabe-

s, A0S CARMPROE examinados, nAo Foramn o

A ordem  oe fraeilidade de obsevwvar#o dos slementos estrutuvads foi A

go pyoamelyo oontyols

el o mhaservads fol novmal (Fig.2é:. Apenas L dos
contados sereassntava padvio miorobtubulary anormal (Tabela 5.

duanto ane apavelhos ba tm Foram visualizados pés basals com discre-

pHrcin de orientacio de atg 1809, descritos na tabela numero &, O

27y WMo campos examinados encontvou-se Locilio com-

~ontrole nd e

A ordem  de facdlidade de observagio dos elementos estvuaburalrs foi £}

mesma dos controle anterLores .
G wltraestrufura obsevvada foli novmal (Fig. 29, Apenas 1 dos cilios
contados  apvesentava  padvio microtubular altevado (Tabela G Foram

R N ) nRukit pes  has@als  com discrepiancia  de ovientagio de  ateé

LEAV (Fia. 34, Sy MAD ERCcontyaram CL1lios Comros

BOoN0DG CRREO9  ExEe

minados (Tahela 7.

“Contyrole ni 4-
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Ao ovdem  de Facitlidede de observngdo dos elemeantos

vuturars Fol

contyol anteriore

Lgual @

Aoultra

rubura clliar encontvada no gque tanges a microtubulos, by s~

cos exboernos,. bDragos dnhernos, TARLIoE & bhadnha

Feod novmal (Figuara

MEo  houve altevagdes micovobubulaves entre o8 cxlios contados (Tabela

By, Mas apavelhos basails visualizados fovam ider

discrepdneia de orientagio de atéd

A veapect v

e Mos campos examinados Yoram contados 12 oilios

{Tabela 7).

TR (Y

by 4 e e ey e .‘."‘ > TR
DARLOLAG apvesentavan padydes O oDSrvagan see

TR LNUaErnds, TRLOn 8

methantes aos controles. Trés coilios mostyaram oondigurag

1]

anovmal [ Tabela

S, Mos apavelhos basaie fovam  observados pes

DROSTO%, duplos ¢ triplos (Fias 37, 14 respectivamente) . Nos cam-

pos @xaminados detectou- a pvesengsn de 1o cilio composto (Tabela 7).

~Faciente n® @8-

My SLLE A omiocrotdouios, bragos axtsynos, bracgos  Lntevrnos,
rFaios & bhainhas centrais, a uwltrastrubtura neste casoe Fol dndistingui-
vl dos controles (Tabelas 36 € B, 48 & B, 5 (Fia. 39). Dois c¢ilios

contados avam  padrio microtubulary altevrado (Tabels ). Ny

e R

aparelhos asails obsevvaram- com discrep ancra de orienta % Ao oha-

madas  de  pes apostos na tabsela & (Fig 480 Forvam sontados & cilios
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L Et

OO HEY O R Preedn CTREIROE

foi a dificulda-

O achado wultraestrutural mals sianificante neste

hragos externcs de dineina (Fig. 43) . Qs bragos

de  de identicacio dos

sxternos auando visualizados, Ao apvesentavam sua Fforma tipican, seme-

TNOE D0

de bhragos

Thante Ao o ganocho. Dorvsideyaranm-

3

A finalidade de 20 CONSSEULY WA CONPATACRS Com o admero o8 hvagos gxe

(Tabelas 36,440 . 0 restante dos ele-

cnabentes nos

mETY O, rais como micvobdbulos, bragos dntevnos, valos

g hainhas oen-~

TraLs. e mostraram semelhantes acs contvoless. odis oilios contados

0 micvortubular altevada., Os apsavelhos ba

NG ARy e

cossian conform
LY AN RIR P E Fag. A%

Fovam  ddent 4y 5oc L llos CONPOSton Nnos campos examinados

{Tabela 7). .

“Paciente n® 4-

refere a micvotdbulos, bragos externos, hragos internos,

i oL

vaios e bainkas centrais, a wltrasstruturs neste caso Fol dndistingui-

Lo

el dos controles (Fia, 48y (Tabela 36 e B, 42 ¢ B, 9. Cinco cilios

contados  apvesentaram  padrio micvotubular altevado (Tabsls 540 Mg

pes apostos (Fia. 48) o pes duplos.

aparelhos basales ddentificarame-

4

Contou-se apenas 4 cilio composto em todos os campos examinados.

~reiente nd



COntagen miovabubu

i e

.,
=

B abesrvacho de va

&

&

3

@

controles (Tabela

T

Eoent oy confligurag miocrotubular

aparalihos basais obssrvados pod

pois ndo Fovam

avient ag

s
ot

cLmn o

Lont s

4

TR cili

4
X

.

snfovnacido mais

&oprolme

n

&

—

deste @ inte

Fortoarafi:

ian CRED

s mrovordbulos no o dnte

""" & contagem dos elaemsn

sevvacan mals culdadosa, vewvel

b

LM

1-0% bracos exbternos fregusntements

Aels o waovotdbulos centraiz muaitas

¥

o odnterior do axonema {tabela 5

- omuito comum o deslocawmento de u

interior don axonema (Tabsla 97,

muito dificil o ddentificagio d

A8

Toa, bragos exbaernos @

Lnhas produzivam resultados seme-

B, 4% e B, 9 (Fia. 5¢ m odlio

alterads

gn o ser classificados

COmD

OV L S

constatadas

disorepanoi

o

L.

compostos

L NowE RMPOE8 @XKAMLMAdnD

imooviants obtem da anali

Rl

g freguente desorganizacio

[RREY2)

vior do axonema £m Ccovie Lransvey -

tos wltrasstruturais bryilsa

e 0 2

IWEH

A seguintes dados:

saetio presentes (Tabela 447

SRS posicio excéntrica

DEUPam Wi

WMo o maLE paves pevifEYioos para o

s bracos internos de dinsina (Ta-



. } ”
Fotan altevagdes,

farem o0 dilaundsiic

Falamentos vadiais & de bhragos inter

ooorver sinwlbanesament .

Foram ident o fic

AL

s RpEnas W o cilio composto nos ©

wRaniente nt P

antevior a des

O AN L ERE

nLit o

transyvevsaal

oovte (G

trutura da celula ciliada paveceu est

1o supeviovy  ds celulas ciliada, onde

fotoorafias (Fig, 26, o4, &%

WLt

wma dnica e grande bolha, no interi

basals wmicvotubulos t1eolados & em av

em corte trvansverasal (Fig.

i

LET I

hragos &x fragquentemant e

microbdbulos centyals muitas ve

o dntersor do axonema (Tabela 50

evidente,

cEnt am bamanhos

DOWLELYELE @

os wlitraestrubturais de defeito de

nos de dineilna, anormalidade

G

ados pes opostos (Filg. 551 i

on e

e as @xaminados (Tab. 7).

A0 dn trubura dos

AMONEmAasn @m

& prﬁmria

@ en e

ar o seviaments compromstida, 0 po-

deveriam exisbt iy o cilios, & I

&G, AP aparecew substituldo  por

oy da gual se misturam  apavelhos

de

contagem

upos. Foi possivel a

93 que revelouw os

L YT=D0

Tabela

sEnh &8

FES DOUWRRAM UM posioio

72



slocamnet o de wm o mans pares pevif GV LODS paTa O

HALT G somum o e

anterior do axoneman (Tabela 5

- murto dificil a wdentificacio dos bragos internos de dingina (Ta-

Filamentos radials, ow raros, =80 visiveils e aprvesentam famanhoo

vuturalds de defsito de

s alterngdes, Thoewm os dingndstiocos wlbr

Pitamentoe  radinss & de bracos dinternos de dinesna, anovmalidad

¥

paveceEm ooeorver simultansamente.

i)
G

Reos aparelbos bhasals gus n estavam totalments o WO AN G

rados ne sua estrutura, foram rdentificados pes opostos.

N

L  total die 24 cilios em corte Crvansverasal perfelto, que  apareceran

o cnmpon examinados, ndo pudevam fter seus elementos contados, bl

o grau de desarrando da estvabtura dos axonemas. Sete ol
stos, de contovrmacio vazoavelmenbe conservada, padevam sev

cados (Tabels 77

~Fariente ng #

Moy aque s .redfere a miovobtdbhulos, bragos externos, DIrAGCOS intevnos

e caso Foi indistingui-

raios & bhainkas cenbtvals, a uwlbtrasstrubura ne
vel dos controles (Fig. 79 (Tabelas 34 ¢ B, 44 & B, 5). Apensns um ci-
Lo contado  apresentou padriio microtubulay altevado (Tabela 5. (0=
aparelhos  hassais e mostvam “novmais’” (Fig. 748y, Foil posszsivel s iden-

erxaminados (Tabela 7).

de asste cllios composbos nos Camps

tidFioa
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ESTATISTICA DDS BESULTADUS. DA CONTAGENM. DE BRAGDS EX-

2 aladadld

TERMOS. . TN TERNDS

For aplicado o f be de Wilcoxon para duns amostras dn-

desendesantes . & unidade amostyal foi oilio.

Lficaedo conjunta dus Nsmen ob

Frormeede

X4,

clas amostyras: KIn £ i,

N = ovidem ore

T, Cooon twr oy e oabteve-se o valor de W=E 03, onde 01 vepre-

senta oa ordem dos Y3 ons oo conjunta .

Fa ovazdo moE o0 o ssrem grandes, utilizou-se a

Wa . Dewmor

AP novmal, G U, GLUAEN e
do omoe n o tenden wo infindto W M@, 1y

seguintes conJuntos de hipdtes

Fovam consaderados o8

unilatevsais.,

A2 ondmero de hivagos internos.

H @ :Controle = CAasos

Ho o1 o Dontyole o ood

b)Y nudmesyo de bragos externos

H @ Dontrole = ¢casos

HoL cContvoles @ casos



Py

pava O =@,

de hyasds externos

Cantvole = SDOL <+ BLESE

Contvole » SDCL + SDC3

de nracos intern

SControle = SRO& ¢ EDOT

Contrals > S8Dse +

g nuilddade

f kapat
roka) 206 = L, &4 com e

stada em bodd

(Tabela 40 .

vejeiltada

valor, =

o dads

5 e hipobeses



YIT- DISCUSSEQ

i~ Consideracfes a respeito da casuistica e da mefofoloaia.

colha dos casos participantes deste trabalho  ¥Foi
arvientada no sentido de se atender acs critevions clindcos propos-

RE para o disgndstico dR o sindroms o giscinesia oillis

0

pacients ndmevo & (SDCBx) tambem Foi incluildn poy se

prowavel  portadeor  da sindrome de Young (&8), doenga que talvex

relacionads & sindrvome da discineg

Brande parte dos estudos  sobre cilios tem sido yeali-
sads oem epitdélio da mucosa nasal, devido 3 Pacilidade de obtencio

de  Aamostras e a0 pedquenn risco de complicagdes para 0% pROLENTES

id demonsbraram s limil

sdes slétvicas enbtve o &pi-

des de distribuicio celulary e By OR T Ler

Félin brénauico & o epitélio pseudoe yat i ficado nasal

ST Y i P o
CEEY, InFOrNaGOes

gue At oriZam & wxtrapolacio dos vesulia-

dos abhado da analise do epitélio s syvatadrio em fragmentos da

LI R A

pasal para o restante da Aavvore hrdnguiloa .

de  heenioas anestesicas ampreagadas NAas

piopsias  aconteceu entre 0% pacientss am vazho de dots  delss

17



G BI0EY terewm sido biopsiados em oubtyo ssrvigol(Pavilhio Pe-

valra  Filho, Forto éalegrve, Rio Orande do Sulr onde o medioo

204

21 dulaow sey melhor pavra o procedimento o uso de ansstesia
geval .
Gual suey gque seda o metodo para o vetirada de amostras

[ AL

Preparacio para a microscopin eletvyinica  de

P Ensm (SR W ?6 gu Fimeos avaliados Ccontém apenas wma FHE CLLETR

povoent s de cilios em secedes transvey

sl pevFeitas, gue pey-

mitem R analise da g

trutura dnterna do asxonema (14353

fe hiodpsias Foram eveteridas povagus os dados diseoni-

wets  na litevatura rndloavam sue apanas as bidps s aceauanam

da oviesntacho dos axonewms

aooava L Lag

CTAVES R Comea-

rarAo  da poslcdo dos maicrvobtdbulos centrais. Segundo afzelias (37

(453 s ovientacio irregulary dos oilios constitul wum alamento  ime

povtantes no diagnostico da sindvome da discinesia caliav. O gzco-

vado & um procedimento citoldgico, gue FOrnecs wma s de
celulas na aual a disposicio espacial dos cilios se albtera pela
dissociagio dos elementos celulares do epitelio. Nog BGP el mes

v

phtidos por escovado nAo se dewe wvalorizar a dasposicio aleatovria

dos cilios (L45) (4841 guando o A abvaves

anost Los do o pay e omie
crotdbulos  centrais. Seaundo Schneebevaey & cols. (8858, nestes

casos pode-ass ubilizar a posigao

dos pE hasais para esta avalia-

-
[y I

Guanto no contvole colhido em necvopsia, ga fol demons-

ate i he

tyado  gues ameste do epitelio v

apos nomorte conestitusm am o dndioador bastante contidawel do

emovida dos olli tanto do ponto de vists estruatural como no as-
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aurar o2 motdladade culiar,

[Sa] medins de supnrhs @ t&mp@rmtura adegquandos,

S horas Bp0s B

N
i

morte . A avalizngfo da o wlits

anocrmalidades no

avrando microtubeiar & 8 presevyyvag geval do teoido Foil bon.
Ewm orelacfo  mo ndmero de crlios contados poy Caso QW

rontroie  existem  alasunse dados pmportantes na 1

cola. ea trabalho poblicado &m L. 983 (e, analid

pyutura de omilhay

VET LS grupos de

-

MLOyOssOp Lo aletrdnico  de transmi Ay, dotado de gunitmetro

¥

acoplado a0 wm  civeouwito f

shado de telsyvi

Facidlitouw =

qumﬁt}ﬁiua.‘ dos glementos g0 RHONEME . Hests mesmo gstudo foram

e os melho

phtidos  com Flx de farnovsikd ao gual se adicionow sulfato de

M9 (aty o Foaram contadas anormalidades que @

SRR O AHO

seman do padrio wmicrotubulay classioo $+H8, fals Comd:

f-mumento o ou diminuwicin do namervo de duplas perifévicas @

rabulos cenbroos;

Oepmicrotibulos Lsolados Ace

de micvotdbulos centrais &, alaumas vezes, subs-

do par central por wm pPav pev i ferion.

para os odilven arvupos foram:
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Moato Embara AL O omEndeEm R Rnalig

menos  Get ocilios antes cabye d e

YR R

wleadns obtidos neste tvabalho

hmados por outr

. .y oo e X R Coa g4
T L@y oAavy D14

ARy am FLLTE Y v ML L0 WSO

PP i 00T | 1 P R 4

PN U e gt oo - gy
e o LIDRIG Jn BY R

e amnoviisld

. I . .
e wumsn prevR feEncia HRCL OV ol

(SRR RN EE N P EnT AT O MR

de retinits plamsEnto

[

anarmalid

contaaens de 683 il prOY PR contagens de

snyte (AR (e

i}

doa

-
paa it

.

fs paclentes @ Jnn croles

de anomali

A b

partilcipant do estudo levouw & Familiavizagio com a ultyas

fura oadiay pevmal o também com SuRs VAT LARED

tyabnalhio,

cap Yubuvamentes oelo »

o guen e intars

raturais  oiliares  nRo

TEUN LR cfe TmAagens G098 BEPEellos

sncontra na lTibterae-

swdete  publicada no Bra

purs dntevnmoional

g myanularida

normaLs ® 0 Tam bresm mos PRl
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diy condunto, Siao o Funotonamento deowm

ucde do o perfil doo movimento

rato pov Ble CAmny Fod vealizado em oum cilio come
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o

T E g tal mowvimen food considaerado pade Ao

o omatimento oilize novmaio e

2R

CRLRITE O Pirado patoiogilco @

em wLhua

1o pode

OB CpLE talves

mucooi bdar .

ardamsnte pretudic

Mos  eate Shes, =004, SIS,

e
0% Cribevios

bl

S0,

na sindvome da dil

co pava dinoiug

dade oo guadiro olindoo foi omuasto warl

SUCE Y apsay noem pontos extremos do

COmBEArAYE ] {8

clinteo; um deles Foi oa dbito pov o insafio yivatdria ori-

G

CONCYY e onunca teve condicd
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voE R 31 R by EML DL BT OSuE 0 RHOLEnTE -
@il o c.ompesar dos defell cdh LAy Hoomus se vefere 8

spermatonsid

hEoAarenas 20k de Fovmas MevE L, N

de infertilidade

menta puimnonay (1940

sindrome de Havt

GENET BA

com oA do guadro olindcoo, situa

pumero 1w numers 7

FA Ty L

=
-
.

i

L .
oM AT LV E LD oomoa [SaH] iy

o paocleEnt analdisados, o opela snAall

antern exbarnog . Naosg

ca Yol praticamente normad, 1L

cluwsive emoum

pertador da Sindrome de Kartagener (SDHED) .

He

puh b long de

feogn velatado casos semelbantes de dndiwviduos

come de Kartagener e wliraestruturs odliay normal o440 1

.

gnoavupo (SNlBer parecs

sindrome de Young (&80 sintomztologis  Lmpore

tants e v

ST LOTEeE § supeviovesn, garande comprometi-

mento Funcional pulmonay, azoospermia obstewtiva, oonm Biceia  de

Frouto novoal, 2 oull
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4= Esauems de wn cilio em corte transversal.
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ESQUEMA 1 - SECCAO TRANSVERSAL DE UM CILIO MOSTRANDO SEUS '
ELEMENTOS: SUBTUBULO A % E SUBTUBULO B 4 pos '
PARES PERIFERICOS, BRACO EXTERNO DE DINEINAEN'
BRACO INTERNO DE DINEINA==- FILAMENTOS RADIAIS
 MICROTUBULOS CENTRAISTOTE BAINHA CENTRALES
CORTES VISUALIZADOS DA BASE PARA O APICE DO AXO-
NEMA APRESENTAM BRACOS DE DINEINA DISPOSTOS EM
SENTIDO HORARIO.
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2= Estudo radiolosico dos pacientes.
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!

PACIENTE N2 1 - RADIOGRAMAS DE TORAX DEMONSTRANDO A PRESENCA DE
SITUS INVERSUS E DE OPACIDADE EM LOBO MEDIO ANATOMI
CO, SITUADO A ESQUERDA.,
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PACIENTE N® 2 - RADIOGRAMAS DE TORAX E SEI0S DA FACE MOSTRANDO A
PRESENCA DE SITUS INVERSUS E OPACIDADE DE SEIOS MA-

XILARES.
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PACIENTE N°® 3 - RADIOGRAMAS DE TORAX E SEIOS DA FACE QUE MOSTRAM AU
SENCIA DE SITUS INVERSUS E SINAIS DE PANSINUSITE.
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PACIENTE N® 4 - RADIOGRAMAS DE TORAX E DE SEIOS DA FACE QUE MOSTRAM
A PRESENCA DE OPACIDADES HETEROGENEAS EM AMBAS AS '
BASES PULMONARES, MAIS EVIDENTES A DIREITA E SINAIS
DE PANSINUSITE: A BRONCOGRAFIA EM PULMAO DIREITO RE
VELOU A EXISTENCIA DE BRONQUECTASIAS CILINDRICAS NO
SEGMENTO MEDIAL DO LOBO MEDIO E NOS SEGMENTOS BASAIS

ANTERIOR.LATERAL E MEDIAL.
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AR

PACIENTE N® 5 - RADIOGRAMAS DE TORAX E SE10S DA FACE DEMONSTRANDO '

HIPERINSUFLACRO PULMONAR DISCRETA E SINAIS DE SINU-
SITE MAXILAR.



PACIENTE N* 6 -

RADIOGRAMAS DE TE}RAX QUE REVELAM A PRESENGA DE SITUS
INVERSUS E OPACIDADES PULMONARES DIFUSAS., PREDOMINAN
TES NA METADE INFERIOR DE AMBOS O0S PULME}ES: ONDE SE
DISTINGUEM PEQUENAS CAVIDADES CIST{SIDES.
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PACIENTE N® 7 -

RADIOGRAMAS DE TORAX E SEIOS DA FACE QUE DEMONS -
TRAM A PRESENCA DE OPACIDADES HETEROGENEAS DIFUSAS
EM AMBOS 0S PULMOES. COM AREAS DE FAVEOLAMENTO, MAIS
IMPORTANTES NAS BASES, E SINAIS DE PANSINUSITE E HL
PODESENVOLVIMENTO DOS SEIOS FRONTAIS.
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PACIENTE N® 8 - RADIOGRAMAS DE TORAX E SEIOS DA FACE QUE REVELAM HI
PERINSUFLACAO PULMONAR, OPACIDADES HETEROGENEAS PRE
DGMINANTES EM BASES PULMONARES, SiNAIS DE PANSINUSI
TE: A TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA DEMONSTRA A PRESEN
CA DE IMAGENS CAVITARIAS COMPATIVEIS COM BRONQUECTA
SIAS.
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TABELA 1L

INFORMACOES CLINICAS QUE ORIENTﬁRﬂN A INCLUSAO DOS
PACIENTES NO ESTUDO

PACIENTE DOENCA
:IEMTE Mo 1 (SDC1> SINDROME DE KARTAGENER
:IENTE No 2 <(SDC2)> SINDROME DE KARTAGENER
:IENTE No 3 {SDC3)D INFERTILIDADE + BROMQUITE +
SINUSITE
JIENTE Mo 4 {(S5DC4> BROMNMOQUECTASIAS+IRMA COM KARTAGENE
IENTE Mo 5 {(S5DCS)D BROMOQUITE+IRMAO COM KARTAGEMER
:IEMTE Mo 6 (SDC6) SINDROME DE KARTAGENER
:IENTE Mo 7 <(SDC7?> SINDROME DE KARTAGENMNER
SIENTE No 8 <(5DC8#> BRONQUITE+INFERTILIDADE




TABELA 2

NFORMACOES CLINICAS E LABORATORIAIS SOBRE 0S PACIENTES
PARTICIPANTES DO ESTUDO

138

NIE IDADE SEX0 Raca DEXTRO  TOSSE SIBILO  QUEIXAS Na+ e INFERTILIDADE
{ANOS) CARDIA  PRODUTIVA DE SIUSITE Cl- no
SUOR
12 Fen Branca P H +H + Normais Nao avaliada
2 Hasc Branca P +4 + +e Normais Nao avaliada
| 25 Masc Branca a + + td Normais Presente
3 Fem ~ Branca a +t t+ tH Normais fusente
) 6 Masc Branca a +H+ o + Normais Nao avaliada
) 2 Masc  Bramca P 4 + o+ Normais Presente
' 2 Masc  Branca P Ht + Ht Normais Nao avaliada
| 5 Masc fmar . a e + 44 Normais Presente
p = presente Intensidade de queixas:
+  leve
a = ausente ++ poderado

44

grave



139

CONTROLES ~ CONTAGEM DE BRACOS EXTERNOS

Summaryis dCOUNT Field: NUMERO
BRACO EXTERNO

S 6 7 8 9 ALl
C CONTROLE i i P 9 7 24 43
A CONTROLE 2 9 i 4 9 é 20
S5 CONTROLE 3 9 2 3 b 9 29
0 CONTROLE 4 %) i 3 3 ié 23
AaLL i ) i9 25 59 106

TABELA 3A - DISCRIMINAGAO PARA CADA CONTROLE DO NUMERO DE CILIOS EM
QUE FORAM CONTADOS CINCO BRACOS EXTERNOS, SEIS BRAGOS '
EXTERNOS, SETE BRACOS EXTERNOS., OITO BRAGCOS EXTERNOS E
NOVE BRACOS EXTERNOS: NOS CONTROLES NAO FORAM OBSERVA -

DOS CILIOS COM NUMERO DE BRAGOS EXTERNOS MENOR DO QUE '
CINCO,
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CONTROLES - CONTAGEM DE BRACOS INTERNOS

Summary: QCOUNT Field: NUMERO
BRACO INTERNO

2 3 4 g é 7 8 9 ALL
£ CONTROLE 1 i i 4 7 4 i1 8 7 —;;
A CONTROLE 2 2 ) 5 5 5 3 0] ] 20
5 CONTROLE 3 ] 9 1 7 4 5 3 9 29
0 CONTROLE 4 9 i 2 3 8 5 3 i 23
ALL 3 2 iz 22 21 24 i4 8 106

TABELA 3B - DISCRIMINACAO PARA CADA CONTROLE DO NUMERO DE CILIOS EM
QUE FORAM CONTADOS DOIS, TRES., QUATRO, CINCO, SEIS, SE-
TE. 0ITO E NOVE BRACOS INTERNOS: NOS CONTROLES NAO FO -
RAM OBSERVADOS CILIOS COM UM BRAGO INTERNO OU NENHUM

BRACO INTERNO,



jummarys

W S oy By

S0C 1§
50C 2
sSbc 3
SOC 4
§0C 5
50C 6
s0C 7
S0C 8
ALl

TABELA U4A - DISCRIMINAGAO PARA CADA CASO DO NUMERO DE CILIOS EM QUE

CAS0S - CONTAGEM DE BRACOS EXTERNOS

SCOUNT Field: NUMERO
BRACO EXTERNO
9 i 2 3 4 3 8 7 8 9 ALL
A 2 3 2 9 9 0 9 U 9 38
) @ L/ ¢ 8 9 b b {2 24 43
13 4 13 t2 8 6 2 8 i 9 39
¢ o 8 9 9 9 3 8 i1 18 49
9 9 9 8 9 2 2 ? 8 19 49
0 9 i i 2 2 2 19 13 6 37
9 9 ¢ i i d i 2 8 7 22
0 @ ) 0 e 9 2 4 8 17 K}
44 6 17 16 i1 12 i8 3 61 88 32

FORAM CONTADOS, ZERO, UM, DOIS., TRES, QUATRO., CINCO.

SEIS, SETE, OITO E NOVE BRAGOS EXTERNOS,

!
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CAS0S - CONTAGEM DE BRACOS INTERNOS

Summary: SCOUNT Fields NUMERD
BRACO INTERNO

9 i 2 3 4 5 & 7 8 9 ALL
£ soC ¢ ? ¢ i 3 9 i 9 3 ? 9 38
A SOC2 i { 2 2 i2 ii 14 ] 2 9 45
§ SDC 3 i 9 4 3 i3 i5 8 5 4 ? 59
0 SOC 4 8 ] i i 2 13 {2 & z 8 49
§ S0C S i ? ? ] 3 3 i 7 8 7 49
SDC 6 14 9 i2 i i $ 8 9 ] 8 37
sC 7 8 7 3 4 9 o 9 @ ] 9 . 22
soc 8 ) é i 3 9 4 4 5 i 2 "
ALL 25 17 24 19 5 57 49 26 22 it 312

TABELA 4B - DISCRIMINACAO PARA CADA CASO DO NUMERO DE CILIOS EM QUE
FORAM CONTADOS ZERO, UM, DOIS. TRES, QUATRO, CINCO.
SEIS., SETE, OITO E NOVE BRAGOS INTERNOS.



ABELA 4C

ANALISE ESTATISTICA DOS RESULTADOS DA CONTAGEM

E BRACOS EXTERNOS E INTERNOS EM CONTROLES E CASOS

POTESE TAMANHO DA AMOSTRA TESTE
™M n H W=
a 312 186 28389 5,75
b ' 312 186 28765 6,18
c 186 97 4ag8@2 12,18
a 186 59 1728 18,80

TABELA 4C - HIPOTESES A, B, C E D TESTADAS SEGUNDO WILCOXON:
0S NUMEROS DA COLUNA W* REPRESENTAM 0S VALORES DE
Z PARA A APROXIMACRO NORMAL UTILIZADA,
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CONTAGEM DE ANOMALIAS MICROTUBULARES

ummary: SCOUNT Field: NUMERO
NICROTUBULOS

A 8 ¢ D 3 F ] H 1 J X L i} N 0 P AL
£ CONTROLE { 42 8 ] ] i 9 ] 9 ) ? 9 ] 9 8 8 8 43
A CONTROLE 2 19 9 ? i ] ¢ 9 9 ] 9 9 8 ) @ ) o 20
S CONTROLE 3 19 9 ] 9 ] ] 9 8 i 9 ] 9 9 9 9 4 20
0 CONTROLE 4 a3 8 8 9 9 9 ) 9 ? 9 ) 9 ] 0 9 9 23
Sne 4 35 9 ) 2 ] 9 i 9 ) ] ] 9 9 ] 9 9 38
soC 2 43 9 9 2 9 ] 9 9 9 9 9 8 ® 9 ] 9 45
SDC 3 57 ] ] 2 ) L] ] 9 9 o ] 9 9 ] 9 » 39
SDC 4 3 ] ? i 2 { ) ) 0 9 9 ) [ ¢ 9 i 4
SDC S 37 9 ) i 9 ] 9 ¢ 9 (] 9 9 ] 9 @ 9 40
SDC 6 i0 13 9 ® ) i 9 ] i i ] i ] 8 i -8 3
SoC 7 ) 3 5 ] i H i 2 9 ] { 9 i i ) 9 2
S0C 8 30 9 0 i ] 9 9 ] 9 ] 9 8 ) 9 ) 9 3
ALL 358 f6 14 10 4 3 2 2 2 i i i i i i { 448

!

TABELA 5 - DISCRIMINACAO PARA CONTROLES E CASOS DO NUMERO E TIPO
DAS ANOMALIAS MICROTUBULARES ENCONTRADAS.

A= 9+2 E= VI [= V+VI M= TI+IV

B= 1V F= 11 J= V+VI+VIII N= IV+VI

C= IV+V+VI G= [+VI K= I+IV+VI 0= II+IV+V+V]
D=1 H= T11 L= [+IV+V+VI P= VIII

(CLASSIFICACAO DAS ANOMALIAS MICROTUBULARES ESPECIFICADA EM MATERIAL
e METODOS)
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TrABELA 6

RESULTADOS GBTIDOS DA ANALISE DE PES BASAIS EM CASOS

E CONTROLES

TROLES E CASOS | PES

ITROLE NUMERO 1 *NORMA IS’

ITROLE MUMERO 2 ' PES OPOSTOS

iITROLE NUMERO 3 PES OPOSTOS

ITROLE NUMERO 4 PES OPOSTOS E PES DUPLOS
*IENTE Mo 1 (SDC1> PES OPOSTOS, DUPLOS E TRIPLOS
TIENTE Mo 2 ¢(SDC2> PES OPOSTOS

SIENTE Mo 3 (SDC3> PES OPSOTOS

SIENTE No 4 (5DC4> PES OPOSTOS E PES DUPLOS
SIENTE No S5 (S5DC3> PES OPOSTOS E PES DUPLOS *"MORMAIS’
SIENTE No 6 <(SDC6D PES OPOSTOS '
SIEMTE Mo 7 <(SDC7)> PES OPOSTOS

“IENTE No 8 (SDC8») *NORMAIS™




ABELA 7

{ERC ENCONTRADO DE CILIQS COMPOSTOS COMPARADO A0
NUMERO TOTAL DE CILIOS CONTADOS

146

ROLE E CASOS NUMEROS DE CILI0S COMPOSTOS COMPA-
RADOS A0 NUMERO DE CILIOS CONTADOS
TROLE MUMERO 1 ZERO CILIOS COMPOSTOS P /43 CILIOS
. CONTADOS ’

TROLE MNUMERO 2 1 CILIO COMPOSTO P/ 28 CILIOS CON-
TADOS :

TROLE MNUMERO 3 ZERO CILIOS COMPOSTO P 28 CILIOS
CONTADOS

TROLE NUMERO 4 18 CILIOS COMPOSTO P/ 23 CILIOS
CONTADOS

IENTE No 1 (SDC1> 1 CILIO COMPOSTO PARA 38 CILIOS CON-
TADOS '

IENTE Nc 2 <{SDC2> 2 CILIOS COMPOSTOS PARA 45 CILIOS
COMTADOS

IENTE Mo 3 {SDC3> 16 CILIOS COMPOSTOS PARA 39 CILIOS
CONTADOS

'IENTE Mo 4 (SDC4)> 1 CILIO COMPOSTO P/ 48 CILIOS CONMN-
TADO

'IENTE No 5 <SDCS5> 4 CILIOS COMPOSTOS PARA 48 CILIOS
CONTADOS

'IENTE Mo 6 (S5DCé2 1 CILIO COMPOSTO P/37 CONTADOS

'IENTE Mo 7 <SDC7?D 7 CILIOS COMPOSTOS P 31 CONTADOS

:IENTE Mo 8 (SDC8>

7 CILIOS COMPOSTOS P 31 CONTADOS




TABELA 8
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DIAGNOSTICO ULTRQESTRUTURHL DGS PACIENTES PARTICIPANTES

DO ESTUDO

PACIENTE DIAGNOSTICO
PACIENTE No ; {(SDC1> DEFEITO DE BRACOS EXTERMOS
PACIENTE Mo 2 (S5DC2a> NORMAL
PACIENTE Mo 3 {SDC3> DEFEITO DE BRACOS EXTERNOS
PACIENTE No 4 (SDCa)> NMORMAL
PACIEMTE Mo 5 <{5DC3> NORMAL
PéC;ENTE Mo & (SDC&)> DEFEITO DE FILAMENTOS

RADIAIS + BRACOS INTERMNOS

PACIENTE Mo 7 <{SDC?> DEFEITO DE FILAMENTOS RADIAI

: RADIAIS + BRACOS INTERNOS
PACIENTE Mo 8 (SDCB> NORMAL
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Roteiro técnico para o processamento do material de bidpsia

para microscopia eletvdnica de transmissio
a) Freparvagin do fixador de Karnowsky

Fesa-se  uma arama de paraformaldeido & coloca-se em dexm mi

de agua destilada. douece-se em bico de Bunsen atg uma tem-

perntura ode 290 Dplocam-se algumas aotas de Wald N até
e s solugio se borneg branspaventa. forescenta-se & ela i
mi  de alutaraldesdo & 254, 35 wml de tampio cacodilato  de
stdia, completando—-se os 199 ml da sglugio final com  dgua

.

a solugio deve estar entre 7,8 & 7,4

destilada. O pH des

0 material biopsiado & colocado imediatamente an

dois melilitros. contendo o fixador de Karnowvsky.

by Freparacio da amostva para prosseguir na Finacio

1 +ragmento obtido na bidpsia deve ser vecortado de mado @
permitir uma orisntagio adequada durante 2 inclusiio e favo-
Fecer Roexame a0 microscdpio eletrdnico.

1 material Jja preparado deve pavmanecer um minimo de @ o

vas @ um maximo de 1 semana no fixador de Karnovske.

i, A H o LA S, - -;;'a"
Y Pdee FLHAGRD 0o beryoxido de dsmio d D
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R T | ey de L grama o

Agun  destilada 3 Py

dia uma semana antes doowso, LEmpo sudiciente parad gug Qoore
}“m‘iiiﬁhtiﬁﬁi) t;ﬂ:a} de tetrdxideo dsmico.

N pemio a 2% deve ser guavdado em frasco escuro g bem vedado
poie & muito woldatil e senesiyvel & luw.

Spos R Fiwacio no Karnovaiky O marerial dewve ser lavado  &m
ramp i cacodilato de sodio por 3 wveraes PARTa que NED oUorTR B
FeagAo  sntra O alutaraldeido & O osmLo, O JUE& deiwa @ solu-

oowinleta & dificulta & vigualizacho do matevial dentvo Ew)

frasco. Dolova-se o Fragmento, &m seauida, =mouma solugio de

e

tetroxido de dsmin & 2% € tampio cacadilato de aadio na pro-

ooveRo de 1L poyoum periodo de 2 horas.

Colovacio em uranila & h, 5k -

a wranila & @,5% @ preparvada como se segue:

- @,%g de acetato de wranila

- 9 Qg di SRCATOSE O SUCTOSE

o ml de dgua destiladsa

Fatn mistura precisa sey feilba alauns dias antes do wsn pa

i assegurar s dissolugio total da wranila.

Mesta solugdo o material seva lavado duas wvezes @, depols,

mergulhado pov wms noite, na geladeira,

i

apos um peviodo wartavel de um dia atd uma semana seya Tel

ra o desidratasfo.
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. N i
sdratacdao -

Para a desidratacio wtiliza-se acelona de concentractes su-
cosslvanent s orescentes atdé a acetona anitdrsm
0 omaterial desidvatado é colocadno em uma mistura de 1:1 o e

sina @ acerons @ agitado no rotor por oum periodo de 2 a 4

. N " . 7 P .
ovas . Bn Bedgul i PEYMANRSCETR A e futa & & % ”I‘)'l L,oem FESLnR

pura durante uama kora.

Inclusio -

A vesina de inclusfo vesulba da mlmtﬁra de 4 componantes:
araldite 44,49, DDSA 8, ¢q. WP 3@ ¢.6 ml, & Dibutilfhalato
2,0% wl. Depois de pesadas, estas substancias sdo mistuwra-
das no agitador durante L5 minutos.

A sequlir, coloca-se A VeEsilna nos moldes de siliconeg com O

numerns  respectivos de cada bidpesia processada. 0 material

s mevaulhado, posteriovmente, na resina, de modo a orientar

=
T

a regiio a sey examinada no micvoscopio eletrdnico.
“apos A inelusio, oz moldes pevmanecsm na gotufa por 4 dias

PAVR A polimevizagio da vesina.

.

S0 tévmino deste peviodo, o bloco de resina 2 vetivado dos
moldes de silicone & devers sey desgastado para os cortes

wltrafinos da mansirn que S8 SEgue:

obhtencio de cortes semi-finos: rais cortes sio Feitos em

navalhas de vidro no ultramicrotomo Soveall MT 2902 co -
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o

Tai

utr

A

coloragio

mey .

l'l )

O

Py

Obhtengio

Coloragio

vados oom azul de metileno o

selecionnr os bloo Hewan

aLie

covibes wltrafinogs.

¢

delimitacio Hgas Arens A seven

gletréniao: Loem

de corte do mabtevial pavra ndo

mante .

dos cortes wltvafinos -

G cortes + Feditos em navalha

amicrotome Sorvall MT S296 ¢ tém

3

#

GO nandmetros papesneura ideald

amarelo-ouwro da sscama

dos cortes wltvatfinos -

cortes ultrafinos sio covados

epavado de acordo Com & seguint e

dee citvato de sodio

C ey
L, 33g

i, 74y de nitvabto de chumbo

20 ml de daua destiladsa.

azur LI & 2% &

BT

@xaninad
o obietivo de diminuiy o

desanstar &

P

TEVVET RARTR

Tevados parvra veallaa-

MLICTrOsoopio

R Ew]

ramanhao da Face

navalkba de diae

de diamante  Distoms  no

cmowaTlavel de &5

[ORTRRE Rt

do corte & indicada pela

aduzida no witramicroto-

com citvato de  chumbo,

formulacio:
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e trés substincias sio colocadas nuwn baldo

agitadas vigovrasamente durante um minuto e

de 2¢ minutos. adicionam-se entio 8 ml de Nald

pary a solugio fransparente. Completa-se a
il com daua destilada. Esta solucio deve
Praszeo sseuro & prepavads ums semans antes

tar a precipibtacio dos oristais de sodio

{1

cante @& Filitvado em Filtro Mitlipore

e
P
F]
A
s
¥

sobre  wmn placa de Petri em peasusno volume

volumdtrico @

lentanents Cercs

mistura

M W]

ohumby e

Ched

(R

4
ole

M

4

=y

para toar-

para D

auardada em

PATR @Vl

colaoado

{apenas algaumas

gotasy . i operiferia da placa de Petri recebe

ientilhas  de

hidrosido de sddio para svitar precipitacio do covante pelo

gas carbdanico  do oar. Colocam-se entio as telas J8 com

cortes altrafinos voltados para o corante

der minutos . Lavam-ss entio as telas muito

ras de ?'Ui} wa destilada para posteyior armazgnamean to

mas em povia-telas.

0 exame a0 micvoscopilio eletrdnico -

e eortes  covados com olitvato de chumbo s

23

duyante

byem

-
Bk

Dot

duas tyo-

gdas mes-

colooados e

telas de cobre, as guais, introduzidas no microscopio le-

tyfnico, permitem a avaliacio do matevial.

0 micvoscopio ubilizado foi EM-10 da Zeiss,

uma voltagem de aceleracio de &0 kY.

trabalhandn =a
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—Li% de contagem de bracos externos e internos. em. . ordemn
LIES cente. e anomalias microtubulares em confroles & CARQS.
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CAS0S COM SINDROME DE DISCINESIA CILIAR -
ORDEM DECRESCENTE DE BRACOS INTERNOS

NUMERO CAS0 CILIO BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO
154 6DC 3 S 3 g 9+2
i77 sbDC 3 31 3 ? 9+2
289 8DC S5 i 9 9 9+2
292 SDC S 4 ? % 9+2
293 SDC & o 9 9 9+2 -
295 8DC 5 - 7 ? ? 9+2
296 SDC S 8 9 9 9+2
299 8DC S it 9 ? 942
326 8DC 5 38 ? 9 9+2
39 SDC 8 3 9 9 9+
416 SDC 8 29 9 9 9+2

66 SDC § 3 3 8 9+2
67 SDC 4 4 ] 8 9+2
113 sDC 2 iz2 9 8 9+2
139 8DC 2 38 ? 8 9+2
i46 SDC 2 45 b 8 I
147 SbC 3 i 4 8 9+2
149 §SDC 3 3 2 8 9+2
178 sDC 3 32 6 8 9+2
i84 SDC 3 33 3 8 9+2
206 SDC 4 i 8 8 9+2
211 SDC 4 6 ? 8 9+2
225 G&DC 4 20 k2 8 9+2
227 SDC 4 22 9 8 9+2
239 SDC 4 34 8 8 9+2
29¢ SDC S 2 9 8 9+2
294 8DC S 3 7 8 92+2
294 SDC S 6 7 8 9+2
297 8DC 5 9 ? 8 9+2
300 SDC O i2 ? 8 9+2
363 SDC & 15 8 8 9+2
312 SDC S 24 8 8 9+2
327 SDC O 39 9 8 9+2
407 SDC B 20 9 8 9+2
87 8DC & 24 ? 7 92
94 SDC {4 31 ) 7 9+2
97 SDC ¢ 34 9 7 9+2
i48 SDC 3 2 2 7 9+d
i52 SDC 3 & 4 7 9+2
176 8DC 3 39 L 7 9+2
i79 &DC 3 33 8 7 9+2
183 8DC 3 37 3 7 9+2
219 SDC 4 9 9 7 9+2
247 SDC 4 i b6 7 VIII
219 &DC 4 i4 9 7 9+
220 SDC 4 13 ? 7 9+
234 SDC 4 29 9 7 9+2
241 SDC 4 36 8 7 9+
298 S8DC 5 io 8 7 9+2
305 6SDC 3 i7 7 7 9+2
306 SDC 5 is 9 7 9+2
307 SDC G i9 7 7 9+2
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{UMERO CAS0 CILIO BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO
308 SDC S 29 b 7 9+2
313 8DC 5 23 7 7 9+2
3i7 8DC 5 29 7 7 9+2
392 SDC 8 3 9 7 9+2
496 SDC 8 i9 9 7 9+2
498 SDC 8 21 7 7 9+2
411 SDC 8 24 9 7 9+2
448 SDC 8B 31 8 7 9+2

65 8DC 14 e i 6 9+2
69 8DC 1 ) L 6 9+2
74 8DC & i1 ? 6 9+2
ge SDC & i7 ? 6 I+VI
g1 sbC 1 i8 0 6 9+2
83 6sDC & 29 ? b 9+2
g6 5DC 1 23 @ 6 9+2
g8 sbC & 29 ) 6 I

g9 6&DC & 26 e 6 9+2
104 SDC 2 3 8 6 9+2
j97 &8DC 2 6 9 & 9+2
144 SDC 2 i9 8 & 9+2
ii2 SDC & it 7 6 9+
i18 sDC 2 i7 9 6 9+
i24 S8DC 2 29 é & 9+2
i23 SsDC 2 22 9 6 9+2
{27 8DC 2 26 9 6 9+
i28 sDC 2 ar ? 6 9+2
i34 SDC 2 33 8 6 9+2
138 SDC 2 37 9 & 9+2
i42 SDC 2 41 8 6 1

143 SDC 2 42 7 6 9+2
i45 SDC 2 44 -] & 92
{50 SDC 3 4 i 6 9+2
153 SDC 3 7 ? 6 9+2
155 8DC 3 ? 2 & 9+2
174 8DC 3 25 4 & 9+2
iga sDC 3 36 3 & 942
ig4 SDC 3 38 S 6 9+2
201 SDC 3 39 " 6 9+2
204 SDC 3 58 ® & 9+2
208 SDC 4 3 K4 & 9+2
244 5DC 4 9 ? 6 9+2
215 SDC 4 io 9 6 92
222 SDC 4 - i7 -9 6 9+
226 SDC 4 21 9 4 9+2
231 SDC 4 26 7 & 9+2
232 SDC 4 a7 8 & 9+
236 SDC 4 31 7 6 9+2
237 ©DC 4 32 8 6 92
238 SDC 4 33 9 6 11

240 SDC 4 35 8 6 9+2
244 SDC 4 39 7 6 9+2
3014 SDC 5 i3 8 6 9+
302 SDC S i4 9 6 9+
304 SDC 3 ié 9 & 9+2
309 SDC & 21 7 6 9+2
310 SDC 5 22 7 6 9+2
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MERO CASO £ILIO0 BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO |

344 SDC 5 23 7 6 942
314 SDC 5 26 6 6 9+2
346 SDC 5 28 8 6 942
322 SDC 5 34 8 6 92
323 SDC 35 8 6 9+2
325 SDC 5 37 9 6 9+2
398 SDC 8 14 7 6 942
404 SDC 8 14 8 6 9+2
402 SDC 8 15 9 6 9+2
403 SDC 8 16 9 6 942
445 SDC 8 28 8 6 1
417 SDC 8 30 9 6 9+2
64 SDC 14 4 3 5 94
72 SDC 14 9 i 5 942
73 SDC 4 10 2 5 942
77 SDC 1 14 ) 5 942
79 SDC 1 16 2 5 942
90 SDC 1 27 ) 5 94
94 SDC 1 28 @ 5 942
93 SDC 1 30 0 5 942
95 SDC 1 32 ) 5 9+2
96 SDC 1t 33 o 5 942
98 SDC 4 35 ) 5 942
109 SDC 2 8 9 5 942
140 SDC 2 9 7 5 942
114 sDC 2 £3 8 5 942
145 SDC 2 14 a 5 9+2
{16 SDC 2 15 9 5 9+2
{24 SDC 2 23 9 5 942
126 SDC 2 25 9 5 942
{29 SDC 2 28 7 5 9+p
131 SDC 2 30 9 5 9+2
133 SDC 2 32 9 5 94D
§40 SDC 2 39 9 5 9+2
i54 SDC 3 8 o 5 1
{56 SDC 3 10 3 5 942
157 SDC 3 11 o 5 942
159 SDC 3 13 3 5 9+2
163 SDC 3 17 ) 5 9+2
148 SDC 3 22 4 5 942
169 SDC 3 23 5 5 942
{72 sSDC 3 26 3 5 1
ige SDC 3 34 3 5 942
{85 SDC 3 39 2 5 9+2
186 SDC 3 40 4 5 942
187 SDC 3 44 ) 5 942
188 SDC 3 42 ) 5 942
i96 sDC 3 50 i 5 942
197 SDC 3 51 5 5 9+2
297 SDC 4 2 7 5 VI
209 SDC 4 4 8 5 9+2
242 SDC 4 7 9 5 942
243 SDC 4 8 7 5 942
248 SDC 4 13 6 5 VI
224 SDC 4 16 9 5 94D
223 SDC 4 18 9 5 I
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NUMERO CASO CILIO BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO

224 SDC 4 19 8 5942
228 SDC 4 23 ? 5 942
239 SDC 4 a5 9 5 9+2
233 SDC 4 28 7 5 9+2
242 SDC 4 37 8 5§ 942
245 SDC 4 49 8 5 9+
345 SDC S 27 9 5 942
320 S8DC 5 32 5 5 942
324 8DC 5 33 9 5 942
324 SDC 5. 36 8 5 942
388 SDC 8 i 8 5 942
391 SDC 8 4 9 5 9+2
395 SDC 8 8 6 5 942
4090 SDC 8 13 9 5 9+
48 SDC 1 5 ? 4 942
74 SDC i 8 ) 4 94D
76 8DC 4 13 ? 4 942
78 SDC 4 15 ) 4 942
g2 SDC 4 19 ) 4 9+2
g4 SDC 4 21 ) 4 942
8% SDC i 22 0 4 942
92 SDC & 29 ) 4 1
190 SDC 4 37 ? 4 9+2
106 SDC 2 5 8 4 9+2
108 SDC 2 7 é 4 9+2
147 8DC 2 16 9 4 942
449 8DC 2 18 8 4 942
120 8DC 2 19 8 4 942
ip5 8DC 2 24 9 4 942
132 SDC 2 31 8 4 942
135 SDC 2 34 9 4 942
136 8DC 2 35 8 4 9+2
137 8DC 2 36 6 4 9+2
144 SDC 2 40 8 4 942
144 SDC 2 43 b 4 942
158 SDC 3 12 4 4 942
144 SDC 3 15 5 4 942
162 SDC 3 i6 ? 4 942
165 SDC 3 19 3 4 942
166 SDC 3 20 6 4 942
170 5DC 3 24 2 4 942
174 SDC 3 28 2 4 9+2
175 8DC 3 29 5 4 942
i89 SDC 3 43 3 4 942
194 SDC 3 48 2 4 9+2
195 sDC 3 49 i 4 942
199 SDC 3 53 ) 4 942
202 SDC 3 56 § 4 942
203 SDC 3 57 4 4 942
205 8DC 3 59 2 4 942
229  SDC 4 24 8 4 942
243 SDC 4 38 7 4 942
348 SDC 5 30 9 4 9+2
3i9 SDC 5 31 5 4 I
328 SDC 5 49 ? 4 9+2
363 SDC 6 35 8 4 9+2
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NUMERO CAS0 CILIO BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO
389 SDC 8 2 ? 4 9+2
393 8DC 8 b 8 4 9+2
397 SDC 8 19 9 4 9+2
399 SDC 8 i2 9 4 942
404 SDC 8 i7 7 4 9+2
495 SDC 8 i8 4 4 9+2
419 SDC 8 23 8 4 9+2
4i2 SDC 8 25 8 4 9+2
414 6SDC 8 a7 9 4 9+2
7¢ SDC 1 - 7 0 3 9+2
7% SDC 4 i2 0 3 9+2
99 sDC 1 36 @ 3 9+
{22 SDC 2 21 9 3 9+2
13¢ SDC 2 29 9 3 9+2
{73 SDC 3 27 2 3 9+2
i94 SDC 3 45 3 3 9+2
i92 8DC 3 46 2 3 9+
198 §&DC 3 52 2 3 9+2
200 SDC 3 54 0 3 9+2
235 6&DC 4 30 7 3 9+2
248 SDC 6 29 7 3 IV+U+VI
372 8DC 7 7 9 3 9+2
375 8DC 7 i0 8 3 IV+U+VI
377 SDC 7 i2 8 3 IV+U+VI
379 SDC 7 i4 4 3 I+IV+VI
396 SDC 8 ? 8 3 9+2
499 SDC 8 22 6 3 9+2
413 SDC 8 26 9 3 9+2
ie1 SDC & 38 ? 2 9+2
i3 SDC 2 2 7 2 9+2
i9e5 &sDC 2 4 7 2 9+2
164 SDC 3 i8 2 2 9+
167 SDC 3 21 4 2 9+2
i9e SDC 3 44 2 2 9+2
193 SDC 3 47 3 2 9+2
2i6 SDC 4 id b 2 9+2
329 SDC 6 i 8 2 IV
334 SDC 6 6 8 2 IV+U+Vl
344 SDC 6 i6 7 2 9+2
347 SDC 6 i9 8 2 IV+U+VT
349 8SDC 6 21 6 2 V+VI+VIII
350 SDC 6 - 22 7 2 II+IV+Y+VI
352 SDC 6 24 7 2 1V
355 8DC 6 a7 8 2 IV
356 SDC 6 28 8 2 IV+U+VI
357 SDC 6 29 9 2 942
360 SDC 6 32 8 2 9+2
3464 SDC 6 36 8 2 9+2
384 8DC 7 19 9 2 IV
385 §SDC 7 20 ? 2 1V
386 SDC 7 21 9 2  IV+U+VI
394 SDC 8 7 7 2 9+2
iz SDC &2 i 9 i 9+2
33¢ SDC 6 2 7 i IV
332 8DC 6 4 9 i 9+2 _
336 SDC 6 8 4 i IV+V+VI
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CAS0S COM SINDROME DE DISCINESIA CILIAR -
ORDEM DECRESCENTE DE BRACOS EXTERNOS

CAS0 CILIO BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO
sDC 2 i ? i 9+2
spC 2 é ? 6 9+2
speC 2 8 9 3 9+
spc 2 iz2 ? 8 9+2
5pC 2 13 9 5 9+2
s0C 2 - ié ? 4 9+2
sDC 2 17 9 6 9+2
spC 2 21 9 3 9+2
spC 2 22 ? 6 9+2
spC 2 23 ? 5 9+
speC 2 24 9 4 9+2
sDC 2 23 ? 5 9+2
sDC 2 26 9 & 9+2
spC 2 az 9 65 9+2
sDC 2 29 e 3 9+2
spC 2 30 ? 5 9+
8DC 2 32 9 g 9+2
sDC 2 34 9 4 942
spC 2 37 9 6 9+2
spc 2 38 9 8 9+2
sbc 2 39 9 5 9+2
sDC 4 3 9 6 9+2
shC 4 S 9 7 9+2
sDC 4 6 ? 8 9+2
SDC 4 7 9 5 9+2
sDC 4 ? 9 6 9+2
5DC 4 io 9 6 9+2
SDC 4 i4 ? 7 9+
sDC 4 i5 ? 7 9+2
sDC 4 ié 9 5 9+2
sDC 4 i7 9 6 9+2
SDC 4 i8 9 5 I
SDC 4 29 ? 8 9+2
sDC 4 21 9 & 9+2
SDC 4 22 9 8 9+
sDC 4 23 9 5 9+2
SDC 4 29 9 5 9+
spC 4 29 ? 7 9+2
sDC 4 33 ? 6 II
sDC 9 i 9 9 9+2
SDC S 2 9 8 9+2
sDC 3 4 9 9 9+2
SDC S 9 9 9 9+2
sbC S 7 ? 9 9+2
gDC S 8 9 9 9+2
SDC S ? ? 8 9+2
SDC 5 ii 9 ? 9+
sDC S 12 ? 8 9+2
sDC S i4 9 6 9+2
spC S 16 ? 6 9+2
sDC 5 is 9 7 942
SDC S 27 ? 5 9+2



174

NUMERO CASO CILIO BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO
348 8DE 5 39 9 4 9+2
324 SDC S 33 ? 5 9+2
325 SDC S 37 9 6 9+2
326 8DC S 38 ? ® 9+2
327 8DC S 39 2 8 9+2
328 SDC S 49 b4 4 942
332 S8DC 6 4 9 i 9+2
343 SDC 6 15 ? 0 IU+U+UT
245 8DC 6 i7 9 i 92
357 SDC &6 - 29 @ 2 9+2
361 8DC 6 33 ? P 9+2
365 8DC 6 37 9 o 9+2
372 8DC 7 7 9 3 9+2
373 SbC 7 8 ¥4 9 9+2
380 SDC 7 i5 9 9 9+2
384 SbC 7 ie K4 2 IV
385 8DC 7 20 9 2 IV
386 SDC 7 21 9 2 IV+U+VI
387 SDC 7 22 9 i IU+U+VI
389 SDC 8 2 9 4 9+2
299 SDC 8 3 9 9 942
394 8DC 8 4 9 5 9+2
392 SDC 8 S 9 7 9+2
397 8DC 8 19 9 4 9+2
399 &DC 8 ia 9 4 9+2
499 SDC 8 i3 9 5 9+2
492 SDC 8 i5 9 6 92
493 SDC 8 14 ? & 9+2
495 SDC 8 i8 9 4 942
4906 SDC 8 i9 9 7 9+2
497 SDC 8 20 9 8 9+2
444 SDC 8 24 9 7 9+2
443 SDC 8 26 9 3 9+2
414 5SDC 8 27 9 4 9+2
4i6 SDC 8 29 K4 9 9+2
417 §8DC 8 30 9 & 9+2
{94 SDC 2 3 8 & 9+2
{06 8DC 2 3 8 4 942
ii4 8bC 2 i9 8 6 9+2
ii4 SDC 2 i3 8 5 942
iis &DC 2 i4 8 5 9+2
119 8DC 2 i8 8 4 9+2
i2¢ SDC 2 i9 8 . 4 9+2
132 6DC 2 31 B 8 4 9+2
i34 GDC 2 33 8 & 942
136 SDC 2 35 8 4 9+2
141 SDC 2 49 g 4 942
142 &DC 2 41 8 6 I
179 SbhC 3 33 g8 7 942
2046 SDC 4 i 8 8 9+2
209 SDC 4 4 8 5942
224 SDC 4 19 8 5 9+2
209 &DC 4 24 8 4 942
232 SDC 4 27 8 6 9+2
237 SDC 4 32 8 6 9+2
239 SDC 4 34 8 8 9+2
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NUMERO CAS0 CILIO BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO
249 SDC 4 35 8 6 9+2
244 SDC 4 36 8 7 9+
242 SDC 4 37 8 5 9+2
245 SDC 4 40 8 9 9+2
298 8DC % i0 8 7 9+2
304 SDC 5 i3 8 & 9+2
363 SDC O i5 8 8 9+2
3i2 8DC S 24 8 8 9+2
316 8DC O 28 8 & 9+2
322 SDC 5 . 34 8 6 9+2
323 8DC 3 35 8 6 9+2
324 SDC S 36 8 5 9+2
329 SDC 6 i 8 2 IV
334 SDC 6 b 8 2 IV+u+Vl
339 6SDC & i1 8 i IV+U+VI
349 SDC 6 12 8 9 IV+U+VUI
342 SDC 6 i4 8 9 IV
346 SDC 6 i8 8 1 I+IV+U+VT
347 SDC 6 19 8 2 IV+u+VI
355 SDC 6 a7 8 2 IV
356 SDC 6 28 8 2  IV+U+VI
360 SDC 6 32 8 2 9+2
362 8SDC 6 34 8 i 11
363 &DC 6 39 8 4 9+2
364 SDC 6 36 8 2 9+2
366 SDC 7 i 8 9 I+VI
374 8DC 7 - 8 @ 9+2
375 SsbC 7 ie 8 3 IV+U+VI
376 8DC 7 ii 8 @ III
377 SsbC 7 id 8 3 IV+U+VI
378 SDC 7 13 8 1 IVU+U+VI
384 SDC 7 ié 8 i IV+VI
382 SDC 7 17 8 2 942
388 SDC 8 i 8 5 9+2
393 ¢sDC 8 6 8 4 9+2
396 SDC 8 9 8 3 9+2
491 SDC 8 14 8 6 9+2
419 SDC 8 23 8 4 9+2
412 SDC 8 29 8 4 9+2
415 SDC 8 28 8 6 1
4i8 SDC 8 31 8 7 9+2
ie3 SDC 2 2 7 2 9+2
ios sDC 2 4 7 2 9+2
iie sDC 2 9 7 5 9+2
ii2 sbC 2 ii 7 6 9+2
129 SDC 2 28 7 5 9+2
143 SDC 2 42 7 6 9+2
297 SDC 4 2 7 5 VI
213 SDC 4 8 7 5 9+2
231 SDC 4 26 7 6 9+2
233 SDC 4 28 7 9 9+
235 SDC 4 39 7 3 9+2
236 SDC 4 31 7 6 9+2
243 SDC 4 38 7 4 9+2
244 SDC 4 39 7 6 9+
294 6DC S 3 7 8 9+2
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NUMERO CAS0 CILIO BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO
294 SDC S b 7 8 9+2
303 SDC 3 i7 7 7 9+2
397 SDC S i? 7 7 942
309 SDC 5 21 7 6 9+
310 SDC S 22 7 & 942
311 SDC S 23 7 6 9+2
313 SbC S 29 7 7 9+
347 SDC S 29 7 7 9+2
330 SDC 6 . 2 7 i IV
331 SDC &6 3 7 ® IV
333 SDC & 9 7 9 V+VI
344 SDC 6 ié 7 2 9+2
348 8DC 6 20 7 3 Iv+U+V]
35 8DC 6 22 7 2 II+IV+U+VI
352 SDC 6 24 7 2 IV
354 SDC & 26 7 o IV
358 SDC 6 390 7 9 9+2
359 SDC 6 31 7 0 IV+V+VI
368 8DC 7 3 7 i II
369 S8DC 7 4 7 i IV
394 SDC 8 7 7 2 9+2
398 SDC 8 i1 7 6 9+2
494 SDC 8 i7 7 4 9+2
498 SDC 8 21 7 7 942
iegs &DC 2 7 6 4 9+2
i24 SDC 2 29 b 6 9+2
137 SDC 2 36 6 4 9+2
i44 SDC 2 43 6 4 942
143 SbDC 2 44 ) 6 9+2
146 SDC 2 45 b6 8 I
i66 SDC 3 29 6 4 9+2
i78 8DC 3 32 b 8 9+2
216 6SDC 4 it 6 a2 9+2
247 §SDC 4 i2 6 7 VIII
218 ©oDC 4 13 6 9 VI
368 SDC S 20 6 7 942
3i4 SDC S 26 -3 & 942
338 SDC 6 i9 6 i IV
349 SDC 6 21 b 2 VW+VI+VIII
383 SDC 7 i8 b o III
395 sDC 8 8 6 g 9+2
499 SDC 8 22 6 3 9+2
164 SDC 3 i35 9 4 9+2
i69 SDC 3 23 9 9 9+2
175 §SDC 3 29 9 4 9+2
ig2 SDC 3 36 S 6 9+2
i84 SDC 3 38 o 6 9+
i97 sDC 3 91 9 5 9+2
319 sDC 5 31 5 4 1
3290 SDC 3 32 5 g5 9+2
337 SDC 6 ? 9 9 IV
354 SDC 6 23 9 e IV
367 S8DC 7 2 b i 9+2
374 SDC 7 ? 9 ® II+IV
i47 sDC 3 i 4 8 9+2
i52 8DC 3 6 4 7 9+2
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NUMERO CASO CILIO BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO
{58 SDC 3 12 4 942
167 SDC 3 21 4 2 94
1648 SDC 3 22 4 5 9+
§71 SDC 3 25 4 6 942
186 SDC 3 49 4 5 942
293 SDC 3 57 4 4 942
334 SDC & 8 4 4 TY+U+VI
341 SDC 6 13 4 i IV
379 SDC 7 14 4 3 I+IV4VI

64 SDC 4 - § 3 5 942
66 SDC 1 3 3 8 942
{54 SDC 3 5 3 9 9+2
i56 SDC 3 10 3 5 942
159 SDC 3 £3 3 5 942
§65 SDC 3 19 3 4 942
172 SDC 3 26 3 5 1
177 SDC 3 34 3 9 942
180 SDC 3 34 3 5 94D
ig1 SDC 3 35 3 8 9+2
183 SDC 3 37 3 7 9+2.
189 SDC 3 43 3 4 942
{91 SDC 3 45 3 3 942
£93 SDC 3 47 3 2 94p
353 SDC 6 25 3 o IV
370 SDC 7 5 3 { VI
73 SDC 4 10 2 5 942
79 SDC 14 16 2 5 942
g9 &DC i 24 2 b 942
148 SDC 3 2 2 7 9+2
£49 SDC 3 3 2 8 942
{55 SDC 3 9 2 6 9+2
§64 SDC 3 18 2 2 942
170 SDC 3 24 2 4 942
173 SDC 3 27 2 3 942
{74 SDC 3 28 2 4 942
185 SDC 3 39 2 5 942
190 SDC 3 44 2 2 942
{92 SDC 3 46 2 3 942
194 SDC 3 48 2 4 942
198 SDC 3 52 2 3 942
n@5  SDC 3 59 2 4 942
335 SDC 6 7 2 0 1V
65 SDC 14 2 1 6 942
72 8DC 1 9 - § 5 942
{59 SDC 3 4 i 6 942
195 SDC 3 49 £ 4 942
196 SDC 3 50 i 5 942
202 SDC 3 54 i 4 942
67 SDC 1 4 ) g 9+2
68 8DC 1 5 ) 4 942
69 SDC 14 4 ) 6 92
70 SDC & 7 ) 3 942
71 SDC 4 8 2 4 942
74 SDC 4 14 0 6 942
7% SDC 4 12 2 3 9+2
76 SDC 1 13 o 4 9+2
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NUMERO CAS0O CILIO BRACO EXTERNO BRACO INTERNO MICROTUBULO
77 8DC 1 i4 ? 3 9+2
78 &DC ¢ i @ 4 942
8o SDC i i7 ? 6 I+VUI
81 &8DC & i8 @ 6 9+2
82 6SDC & i9 9 4  9+2
83 6S8DC & 29 @ 6 942
84 8DC ¢ 24 2 4 942
85 6SDC & 22 ) 4 9+2
86 &DC 1 23 9 6 9+2
87 8DC { - 24 ° 7 9+2
88 8DC {4 25 ? 6 1
9¢ SDC 27 ? 9 9+2
91 &DC 4 28 ? g 9+2
92 8DC 29 ? 4 I
93 SDC & 30 0 5 9+2
24 SDC & 31 @ 7 9+2
?5 8DC 14 32 @ 9 9+2
26 SDC & 33 L 3 942
?7 SDC {4 34 ) 7 9+2
98 SDC 1. 39 9 S5 9+2
99 SDC 1 36 9 3 9+2

ioe &DC {4 37 ® 4 9+2
it SDC 4 38 ? 2 9+2
153 S8DC 3 7 9 6 9+2
i54 6&DC 3 8 ? 3 1

i57 8bC 3 is 2 5 942
169 SDC 3 14 ® 9 9+2
i62 SDC 3 ié 0 4 9+2
163 S8DC 3 i7 ) S 9+2
i76 8DC 3 30 9 7 9+2
ig7 SDC 3 41 ) 5 9+2
igg &DC 3 42 ] g 9+2
i?9 SDC 3 53 9 4 942
200 SDC 3 54 9 3 9+2
204 SDC 3 o9 0 6 9+2
204 SDC 3 58 ) 6 942



A sindrome da discinesia cilianr € uma  das hipotesss
diagnosticas quedevem sev consideradas em individuos ocom sintoma-

Pologia cvdnica pulmonar 8 d8 VIAS AT EARE SUPETIOVES.

Meeta doenga  os cilios do epitélio vespiratovio

o entio apresentam am batimento descoovdenado. Gualauey

OV E LS

umn destns situacdes acaba por prejudicar o transporte mucoolliar
oM dos mais importantes mecanismoes de defesa do oaparelho VG LT R
Eorin.

Aevedita-ese oue anomalias estruturals olliares  possam
levar @ funcionamento inadeguado dos cilios.

Cante  brabalho teve como principais oblebivos a rdenti-

.

Ficacio dos elementos da ultraestrutura ciliarv novmal A miorosoos

pia eletvdnica de tranesmiszio e também a andlise desta ubvraestu-
bura em pacientes com diagnostico clinico de sindrome da discineg-
aia ciliar.

Farticiparam oo estudo oito pacientes & quatro contro-
ies  normais. QGuatro dos pacientes evam também povtadores da sin-
drome de Kartagener.

4 comparacio dos resultados obtidos em controles & ca-
soe  permitin o diagndstico de anomalias uléraestrutarals em gua-
tyo paciantes. e defeitos identificados foram: deficiéncia de
hracos externos de dineina em dois paclentas, deficiéncia de
bragos intevnos de dineina & altervacio de Filamentos radiais, an
putros dois pacientes.

Trés pacientes com diagnostico clinico de discinesia
ciliar demonstraram ter witrvaestrutura ciliav novmal . Deste grupo
fazia parte um individuo com sindrome de Kartagener.

() oitavo paciente apressntouw tambem uwlbtvasstrutura oi-
Taiv novmal. fato aque somado A PYesenga die azoospermia obstrutiva
Teva a0 diaanodstico de sindroms de Young.

Alguns  achados wltvaestyaturails deste trabalbho discor-

dan literatura sobre o assunto. Este & 0 caso,

dam das infovrmagds

)
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POy EwEme Lo, doy pe basal, esstyubura aue n matoria  dos auatores

apresenta como unioRg; no entanto, Toil bastante Ffreqguients nests
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CORTE LONGITUDINAL.

Figura N2 4G: PACIENTE

Figura N2 50: PACIENTE
VERSAL.

Fieura N 5l: PACIENTE
CORTE LONGITUDINAL.

F;GURA N2 52: PACIENTE
TRANSVERSAL .
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F1GURA N2 53: PACIENTE N® D, AXONEMAS EM CORTE TRANS
VERSAL,

. Figusa N2 58: PACIENTE N® B, AXONEMAS EM CORTE TRANS
VERSAL .

FIGURA N 55: PACIENTE N® 6, PES BASAIS OPOSTOS.,

FIGURA N% 56: PACIENTE N® 6, PES BASAIS DUPLOS.

BOLHA NA SUPERFICIE DE

o
-

Figura N% 57: PACIENTE N°®
UMA CELULA CILIADA.,

Frgura N2 58: PACIENTE N b, AXONEMAS EM CORTE TRANS
VERSAL JUNTO A SUPERFICIE DA CELULA,

-
-

Figura N® 59: PACIENTE N*®
VERSAL.,

AXONEMAS EM CORTE TRANS

Fieura N® 60: PACIENTE N2 7., TRANSPOSICAO DE MICRO-
TUBULOS

Figura N2 B1: PACIENTE N® 7. TRAJETO ANOMALO DE MI-
CROTUBULOS EM CORTE LONGITUDINAL.

FIGURA N2 62: PACIENTE N® 7, CILIO COMPOSTO DESORGA
NIZADO,

FIGURA N2 63: PACIENTE N*® 7. cILIOS COMPOSTOS E PES
DUPLOS EM CORTE LONGITUDINAL.

Ficura N® BU4: PACIENTE N% 7, CELULA CILIADA ANOMALA.

min



FIGURA N® B65: PACIENTE N° 7,
DA DE UMA CELULA CILIADA.

Figura n% 66: PACIENTE N*® 7,
MENTOS DA ESTRUTURA CILIAR.

Figura N% 67: PACIENTE N° 7,
CILIARES ANORMAIS,

FiGURA N2 68: PACIENTE N*® 7.

FigurRA N® 69: PACIENTE N*® 7,
UM CONJUNTO DE MICROTUBULOS.

Ficura N2 70: PACIENTE N® 8,
VERSAL .

Ficura N2 71: PACIENTE N° 8,
CORTE LONGITUDINAL .

Ficura N2 72: PacienTe N® 8,
TE TRANSVERSAL.,

SUPERFICIE DESORGANIZA

DESORGANIZAGAD DOS ELE

MISTURA DE COMPONENTES

CELULA CILIADA ANORMAL.
DISPOSICAG ANOMALA DE
AXONEMAS EM CORTE TRANS
F

APARELHOS BASAIS EM

APARELHOS BASAIS EM COR
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Freura n® 2

ConTrOLE N® & (ME 71/88, rFoTo n*® H480) - CiL105 EM CORTE LONGITUDINAL :

OBSERVAR 05 MICROTUBULOS NO [NTERIOR DD AXONEMA ’ E 05 APARELHOS BA
salsm ; AUMENTO FINAL: 50,000 vezes,

| i
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Freura w® 3
ControLe N® 1 (ME QY/BE. FoTo N®4207 ) - AXONEMAS EM CORTE TRANSVERSAL
MOSTRANDG! MEMERANA CILIAR : MICROTUBULOS PERIFéR[C?E’/’/t MICROTUBY

LOS CENTRAIS P FILAMENTOS RADIAIS —  AUMENTD FINAL: 80,000 vezes.

| 40
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Fireura N* 4

ConTroLe N® 1 (MF 09/88, roTo K*® G207) - AXONEMAS EM CORTE TRANSVERSAL:

NOTAR BRACDS EXTERNOS=# E INTERNOS—»  DE DINEINA: FILAMENTOS RADIAIS
E BAINHA ceurnu’nunsnw FinaL: 100.000 vezes.

Figura n® 5

ConTroLe' n® 1 (ME 0S/B8., Foto N® 4209) - AXONEMAS EM CORTE TRANSVERSAL:
NOTAR PADRAD MICROTUBULAR VARIAVEL PROVAVELMENTE PRODUZIDO PELO BATIMEN
70 CILIAR § ¢ NO AXONEMA ASSINALADD FALTAM SUBTUBULOS PERIFERICOS EM
UM DDS LADDS; AUMENTO FinaL: 80,000 vezes.

| {8



Froura n* 6

Paciente n® 5 (ME 156/87, FoTo N* 3984) - PADRAO MICROTUBULAR NO APICE
DOS AXONEMAS # @ MICROTUBULOS PERIFERICOS REDUZIDOS A APENAS UM SUET(-
BULC: AUMENTO FiInaL; 80,000 vezes,

| 48



Ficura n* 7
Pactente n® 2 (ME 153/B7. roTo n*® 3974) - Capuzes
AUMENTO FInaL: 80.000 vezes,

/E COROA CILJnR/D
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Freura n* 8

ControLe N® 1 (ME 09788, FoTo n* 4199) - APARELHOS BASAIS EM CORTE LON-
GITUDINAL: CORPUSCULD EnSAL’ : PE BASALESD- E RAIZ CILTAR = AUMEN-
TO FInaL: B0,000 vezes.

BT



Freura n® 9
Pactente N* 1 (ME 50/88. FoTo K® 4336) - PES BASAIS DUPLOS ¥ : AUMENTO
Finac: 80,000 vezes.



Fieura n* 10

ControLe N 4 (ME 71/88. FoTo N® U472)-PEsS BASAIS DUPLOSW AUMENTO FINAL:
60,000 vezes,



Ficura n® 11
PacienTe n° 1 (ME 50/88. FoTo N 4299) - PEs BASALS TRIFLOS B

To FinaL: 80,000 vezEs.

¢ AUMEN-

wT



Fioura n* 12
PacienTe N 1 (ME 50/88. roTo N* 4283) - GRANULO ELETRON-DENSO NO [NTE-

RIOR DO CORPUSCULO BASAL % : AUMENTO FInaL: B0,000 vezes.

T



Froura
ConTroLE W® 1 (ME 09/ FoTo n* 4196) - CORPUSCULDS E PES BASALS EM
CORTE LONGITUDINAL : OBSERVAR A PRESENCA DE GRANULO ELETRON-DENSO NO

INTERIDR DO CDRP{‘JSCULD BASAL #*  ; AUMENTO FINAL: 1




Fieura n® 14
Paclente n° 2 (ME 153/87. roTo n® 3975) - APARELHOS BASAIS EM CORTE LON

vl

GITUDINAL: NOTAR A PRESENCA DE RAIZES DUPLI\S. ; AUMENTD FINAL:
60.000 vezes.

| 18



Froura n® 15
PACIENTE N° U (ME 154/87. FoTo n* 404D - RAIZES CILIARES . COM ES -

TRIACAD TRANSVERSAL MULTO EVIDENTE E EM INTIMO CONTACTO COM AS MI -
mcﬁunams’ ; AUMENTO FInAL: 80,000 vezes.

ur



Fieura n® 16
ConTRoLE N° 2 (ME 47/88. roTo N 4253) - 0 PROCESSD DA CILIOGENESE-

AXONEMAS EM CRESCIMENTOME : aUMENTO FimaL: 60,000 vezes

L 1]



Fieura n® 17
PACIENTE N® 2 (ME 153/87. roTo N 4215) - BOLHAS WA SUPERFICIE DA CELU-

LA CILIADA M : AUMENTOD FinaL: 32,000 vezes.

| 18



Fioura n* 18
PACIENTE n® 5 (ME 156/87, Foto n® 3987) - MicROTUBULOS SUPRANUMERICOS

)

SITUADOS EXTERWAMENTE ADS PARES PERIFERICOS #  : AUMENTO FINAL:
80,000 vezes,

L 1]



Figura w® 18
2actENTE N® 3 (ME 26/88, FoTo n® H145) - CILIO COMPOSTOMEAUMERTU FINAL:

60,000 veEzES:



Froura n* 20
PacIENTE N° 7 (ME 29/87, FoTo n® 4112) - CELULA CILIADA DE UM PACIENTE
PORTADOR DA SINDROME DA DISCINESIA CILIAR: NOTAR [INTENSA DESORGAN | ZAGAD

'

DA REGIAD ONDE DEVERIAM EXISTIR 05 AXONEMAS ; AUMENTO FINAL:
24,000 vezes.

|



Fieura n* 21
PacienTe Nt 7 (ME 29/87. roTo n* 4111) - CELULAS CILIADAS DE PACIENTE
PORTADOR DA SINDROME DA DISCINESIA CILIAR: NOTAR A TRANSFORMAGAD DA SU-

PERFICIE DAS CELULAS EM BOLHAS UNICAS., NO INTERIOR DAS QUALS SE MISTU -
RAM MICROTUBULOS, TOTALMENTE DESORDENADOS ; AUMENTO FINAL: 15,000 vE
ZES.




Freura n*® 22

e

s

PactenTe N® 1 (MESO/88, FoTO N® U342) - AXONEMAS EM CORTE TRANSVERSAL:

NOTAR A AUSENCIA
SAO IDENTIFICAVEI

DOS BRACOS EXTERNOS DE DINEINAD ¢
s— ; AUMENTO FinaL: 80.000 VEZES.

05 BRAGOS INTERNOS

| 18



Froura N° 23
PactenTe w7 (ME 29/87. FoTo W 3283) - DESORGANIZAGAD DA DISPOS1GAD
MICROTUBULAR E EXCENTRICIDADE DO PAR CENTRAL¥ DESLOCAMENTO FREQUEN-

TE DE UM PAR DE MICROTUBULOS PERIFERICOS PARA O INTERIOR DO AXONEMA MK
FILAMENTOS RADIALS VISIVEIS, POREM DE COMPRIMENTOS VARIAVELS ; BRAGOS
DE DINEINA DIFICILMENTE OBSERVAVELS . AUMENTO FinaL: 100,000 vezes.



Freura n® 24
PACIENTE N 7 (ME 29/87. FoTo w® 4106) - CORTE LONGITUDINAL DA HASTE CL

LIAR MOSTRANDO TRAJETO ANOMALG DE MICROTUBULOS PERIFERICOS, GUE CORRES-

PONDE A0 DESLOCAMENTO DE PARES PERIFERICOS PARA O INTERIOR DO AXONEMA :
£M CORTE TRANSVERSAL: AUMENTO FInaL: 60,000 vezes,

|



Fieura N* 25
ConTrRoLe n® 1 (ME 09/88. roTo n® H207) - CTL10S EM CORTE TRANSVERSAL DE

ULTRAESTRUTURA NORMAL: AUMENTO FinaL: 80,000 vezes.

LUl



(g ig..ia_
Fioura N° 26

ConTroLE n® 2 (ME 47/88, FoTo m® 4247) - CiLi0S EM CORTE TRANSVERSAL
MOSTRANDO ULTRAESTRUTURA DENTRO DOS PADROES NOAMAIS: AUMENTO FINAL:
20,000 vezes.

| 18



Fieura n® 27
ConTROLE N® 2 (ME 47/88, rFoTo n® 4250) - APARELHOS BASALS EM CORTE LON-

GITUDINAL APROXIMADC : DBESERVAR A PRESENCA DE \".-;R]US PES BASAIS, AL-

GUNS COM DRIENTACAD DISCORDANTE ; AUMENTO FINAL: 60,000 vezes.

¥



Freura &* 28
CowTroLe K° 2 (ME 47388, FoTo n® 4261) - APARELHDS BASAIS EM CORTE LON-

GITUDINAL APROXIMADO : OBSERVAR A PRESENCA DE GRANULOS NO INTERIOR D
CORPUSCULD BASAL E 05 ESBOCOS DE PES BASAIS: AUMENTO FInaL: bU.00U
VEZES,

¥



Frouna n® 29
CoNTROLE N° 3 (ME S2/8B. FoTo n® 4373) - Clul0S EM CORTE TRANSVERSAL
MOSTRANDD ULTRAESTRUTURA DENTRO DOS PADROES NORMAIS: AUMENTO FINAL:

100,000 vezES.

L1



Fieura n* 30
ControLe n® 3 (ME 52/88, roto W* 4351) - APARELHOS BASAIS DE CONFORMA -
CAO NORMAL; NOTAR AS ESTRUTURAS FIBRILARES QUE UNEM A ZONA DE TRANS 1 GAC
ENTRE O APARELHO BASAL E O AXONEMA A MEMDRANA CILTAR B 1 AUMENTO FINAL
£0.000 vezes,



Fieura n® 31
CONTROLE N® 5 (ME 52/88, roTo N® 4369) - APARELHOS BASAIS EM CORTE LON-

GITUDINAL ; NOTAR ORIENTACAD DISCORDANTE DOS PES BASAIS % E A PRE
SENGA DE GRANULOS NO INTERIOR DO CORPUSCULO BASAL : AUMENTD FINAL:
60,000 vezEs,

LUl



Fraura nN° 32

ConTRoLE N® 3 (ME 52/88, FoTO n! U354) - APARELHOS BASAIS EM CORTE LON-
GITUDINAL . NOTAR ORIENTACAO DISCORDANTE DOS PES BASATSEE : AUMENTC
FinaL: 37.500 vezes




Fieura N* 33
ControLe N* 4 (ME 71/88. FoTo n® G4H7E]) - CIL105 EM CORTE TRANSVERSAL

DE ULTRAESTRUTURA DENTRO DOS PADROES NORMAIS: NOTAR A PRESENGA DE ci
L10S COMPDSTOS E CORTES AD NIVEL DO APICE ® KO MESMD CAMPO: AUMEL
7o FINaL: 80,000 vezes.

L1



Freuma n® 34
ConTROLE N° 4 (ME 71/88. FoTo N® U476) - APARELHOS BASAIS EM CORTE LON-

GITUDINAL; NOTAR A PRESENCA DE PES BASAIS COM ORIENTAGAD DISCORDANTE

® : AuMENTO FiwaL: 60,000 vezes.

[ |



Fieura N 35
PacienTe n® 1 (ME 50/88. Foto n® 4344) - CiL10S EM CORTE TRANSVERSAL

NOTAR DIFICULDADE DE VISUALIZACAQ DOS BRAGOS EXTERNOS DE DINEINA
BRACDS INTERNOS SAO PERCEPTIVEIS  : AUMENTO FinaL: 80.000 vezes.

1]



Ficura N* 36
PACIENTE n® 1 (ME 50/88, FoTo n® 4291) - CIL10S EM CORTES TRANSVERSALS

A DIFERENTES ALTURAS: A) REGIAQ MEDIA DO AXONEMA® : B) REGIAQ PROXIMA
i SUPERFICIE DA CELULAME : C) ZONA DE TRANSICAG. ONDE AINDA NAO EXISTE
O PAR DE MICROTUBULOS CENTRAIS, POREM JA DESAPARECERAM 0S susTuBULOS C'
. D) zona DE TRANSICAO. LOCAL DO TERMING DOS SUBTUBULOS C. mARCADOD'
PELAS NOVE FAIXAS ELETRON-DENSAS GUE DELES PARTEM EM DIREGAD A MEMERANA
CELULAR & : £) REGIAQ DO APARELHD BASAL, ONDE SE NOTAM PES BASAIS, DE
ORIENTACAD DISCORDANTE EM MAIS DE 30° @ ; auMeNTO FinaL: 80,000 vezes.

¥



Fisura n® 37

Pactente n® 1 (ME 50/88. Foto n® 4312) - CIL10S EM CORTE LONGITUDINAL.
ONDE SAO YISIVEIS OS APARELHOS BASAIS, COM PES DE ORIENTAGAO DISCORDAN-
TE :E A ZONA DE TRANSICAD ® : AUMENTO FiwaL: 60,000 vezes,

[ 18



Fieura N® 38
Pactente n® 1 (ME 50/88. roto N® U337) - PEs BASALS DUPLOS @  AUMENTO

FinaL: B0,000 vezes.

| 18
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Fioura n® 39

PacienTE Nt 2 (ME 153/87. Foto n* 3964) - CIL10S EM CORTE TRANSVERSAL .
QUE APRESENTAM ULTRAESTRUTURA DENTRO DOS LIMITES DA NORMALIDADE: AUMEN-
7o FinaL: 80,000 vezes.

[ 18



Freura w* 40

PaciENTE N 2 (ME 153/87. FoTo n® 3967) - CIL10S EM CORTE TRANSYERSAL
OKDE  SE NOTAM MICROTUBULOS CENTRAIS DE ORIENTACAD CONCORDANTE, ARESAR’
DE A ALTURA DO CORTE ESTAR PROXIMA AD APICE: AUMENTO FiNaL: 45,000 ve -

ZES.

UNICAMP
BIBLIOTECA CENTRAL

-

m
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Froura N 41
PacienTe n® 2 (ME 153787, FoTo n® 3976) - pEs BASAISHE DE ORIENTAGAD

CoNCORDANTE : AuMENTO FinaL: 60,000 VEZES.

| 1



Freura N 42
Paciente n° 2 (ME 153/87. Foto n* 3968) - Pis

To FinaL: 37.500 vezes

BASALS OPOSTOS

; AUMEN

¥



Froumra N 43
PaciEnTE N® 3 (ME 26/88. FoTo N* 4147) - CIL10S €M CORTES TRANSVERSAIS

ONDE SE DETECTAM APENAS ESBOGOS DE BRACOS EXTERNDS DE DINE;NA—O‘ 3 0%
BRACOS INTERNOS <h0 IDENTIFICAVELISS ¢ aumMeEnTo FinaL: 100,000 vezes.

T T
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Froura K® 44

PACIENTE K® 3 (ME 26/88, FoTo n* 4155) - CILIOS EM CORTE TRANSVERSAL ON
DE SE NOTAM TAMEEM APENAS 0S ESBOGOS DE BRAGOS EXTERNDS * + APARECEM '
AINDA NO CAMPO CILIDS COMPOSTOS MK ; AUMENTO FINAL: 100,000 vezes.

d

W
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Froura n® 45

Paciente n° 3 (ME 26788, Fovo n® 4137) - SECCAQ APROXIMADAMENTE LONGITY
DINAL DE UMA PROJECAO DA CELULA CILIADA OKDE SAO VISIVELS VAR10S CORPUS
CULOS BASAIS B . ALGUNS COM GRANULDS ELETRON-DENSOS NO SEU INTERIOR
RATZES® : E PES DASAISME . COM ORIENTAGAQ DISCORDANTE; AUMENTO FINAL
80,000 vezes.

| 11



Fioura N* UG
PacienTE n® 4 (ME 154/87. FoTo N® UOLE) - CILI0S EM CORTE TRANSVERSAL .

COM ULTRAESTRUTURA NORMAL: AUMENTOD FinaL: 80.000 vezes,




Ficura n* 47
PaclenTe N° 4 (ME 154/87. FoTo n¥ 4056E) - CIL1DS EM CORTE TRANSVERSAL

OHDE SAO FACILMENTE IDENTIFICAVEIS 0§ BRACOS EKTERNDS/ £ INTERNOS

S bE DINETNA: AUMENTOF (naL: 80,000 vEzZES.

'

| 18



Froura n® 48
PACIENTE N° 4 (ME 154/87. FoTo n® H06O) - Pés oposTos @

sasAls: aumenTa FinaL: 60,000 vezes.

NOS APARELHOS

| i



Fieura n® 49
Paciente K 4 (ME 154/87, FoTo N° 4036) - PEs pupLos®
BASAIS: AUMENTO FINaL: 60.000 vezes.

NOS APARELHOS

| 18



Froura n® 50

OpciENTE N° 5 (ME 156/87, rFoTo w* 3992) - CiL105 EM CORTE TRANSVERSAL
APRESENTANDO ULTRAESTRUTURA DENTRO DOS LIMITES DA NORMALIDADE: AUMENTO
FinaL: 80,000 vezes.

| 1



Freura n® 51
PaciENTE #° 5 (ME 156/87. FoTo n® 3994) - CORPUSCULOS BASATS EM CORTE

LONGITUDENAL ; AUMENTO FINAL:GO,000 vEZES



Fieura n® 52
PacienTE n° 5 (ME 156/87. FoTo n® 3982) - [IL105 EM CORTE TRANSVERSAL

PROXIMO A SUPERFICIE DA CELULA; AUMENTO FitaL: 80,000 vezes.

| 1
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Freura n® 53

PacienTe N 6 (ME 160787, rFoTo w® 38204) - CILI0S EM CORTE TRANSVERSAL
APRESENTANDO VARIAS ANOMALIAS ULTRAESTRUTURAIS: A) POSICAO EXCENTRICA DL
PAR DE MICROTUBULOS CENTRAIS# : B) DESLOCAMENTO FREQUENTE DE UM PAR DE
MICROTUBULOS PERIFERICOS PARA O INTERIOR DO AXONEMA / ; €) DIFICULDADE
DE VISUALIZACAD DOS BRAGOS INTERNOS DE DINEINA: DS BRACDS EXTERNOS SA0
FACILMENTE IDENTIFICAVELSS AUMENTO FinAL: 80,000 vezes,



e R

Froura n® 54

Paciente n° 6 (ME 160/87, roto n* 3821) - CORTE TRANSVERSAL DO MESMO PA
CIENTE, ONDE A DESORGANIZACRO DO AXONEMA E MENOS IMPORTANTE: DS MICROTU
BULOS CENTRAIS POREM, SAD DISCRETAMENTE EXCENTRICOS E 05 BRAGOS IN-
TERNOS DE DINELNA NAD SAC VISIVELS : AUMENTO FinaL: 80,000 vezes




Figura n® 55
PactenTE N® 6 (ME 160/87, Foto n® 3787) - PES BASAIS 0POSTOS M

To FinaL: 64,000 vezEs.

: AUMEN

1l



Fieura N* 5B
Paciente n° b (ME 160/87, FoTo n* 3822) - PES BASAIS DUPLOS

To FinaL: 0,000 vezes.

I AUMEN

L I



Fieura n® 57
PacienTE K B (ME 160/87, £oto n® 3798) - PROJECAQ DA SUPERFICIE DA cE
LULA CILIADA DA OUAL PARTE LMA BOLHA : NO INTERIOR DESTA FORMAGAD

NOTAM-SE INUMEROS APARELHOS BASAIS, CUJDS PES SE POSICIONAM SEGUNDO vA-
RIAS ORIENTAGOES ; AUMENTO FINAL: 37.500 vezes,

ur



Freuaa w* 58
PaclenTE n° B (ME 160/87. FoTo N® 3823) - CORTE TRANSVERSAL DE AXONEMAS

£M REGIAD PROXIMA A SUPERFICIE DA CELULA: AS ALTERACOES DE EXCENTRICIDA
DE DE PAR @ CENTRAL E DESLOCAMENTO DE PARES PERlFéRlCUS PARA O INTERLOR
DO AXONEMA @ SAO IDENTIFICAVELS TAMBEM A ESTA ALTURA; AUMENTO FINAL:
80,000 vezes,

[ 1
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Ficura N° 58

PacleNTE N° 7 (ME 29/87 ©s5434) - CiL10S EM CORTE TRANSVERSAL -

APRESENTANDO VAR

\ALIAS ULTRAESTRUT™™*[S: A) EXCENTRICIDADE DE ML

CROTUBULDS CEKTRALS % ¢ B) AUSENCIA ¢ MICROTUBULOS CENTRALS :

c) DESLOCAMENTO DE U
INTERIOR DO AXONEMA
croTUBULOS PERIFER(C
INTERNOS DE DINETNA
vEls / ¢ AUMENTO F1

M OU MALS PARES DE MICROTUBULOS PER]FE’R]CGS PARA O
;D) OCUPAGAG DA REGIAO CENTRAL POR UM PAR DE ML
05 M : E) DIFICULDADE DE VISUALIZAGAD DOS BRACOS
; 0% BRAGDS EXTERNOS DE BINE N4 SAO TDENTIFICA -
naL: 80,000 vezes.




Fisura n® BO
PacientE N 7 (ME 29 z 1) - CoRTE TRANSVERSAL DE CIL

REETAD PR&HIMA i SUPERFICIE CELULAR: AS ANOMALIAS AS EM CORTES

PERTO DO ;PICE SSG TAHEéM IU{NTEF!C@VEIS A ESTA ALTURA! NA PONTA DA SE-

TA NOTA-SE UM AXONEMA EM QUE O PAR CENTRAL FOl SUBSTITUIDD POR UM PA"

DE PADRAD PERIFERICO: AUMENTO FinaL: 80,000 vezes.




Freura N* Bl
Paciente N 7 (ME 24/87. foTo n° H123) - CiLios EM €

ONDE SE NOTA O TRAJETO ANGI"‘I}ILU PERCORRIDD PELOS MICR

axonema: aumenTo FinaL: 60.000 vezEs,

ORTE LONGITUDINAL
OTUBULOS DENTRO DO



Fisura n° 62
Pactente v 7 (ME 240/87, F
auMENTO FinaL: 30,000 vezes.

oTo N® 4090) - CiLi0 COMPOSTO DESORGANIZADO



Froura n* 63
PaciEnTE N® 7 (ME 29/87. FoTo n* HOBE) - CORTE LONGITUDINAL DA SUPERF |-

C1E DE UMA CELULA CILIADA: NOTAR A PRESENCA DE ciLlos composTos ¥ E

PEs DUPLOS % NO APARELHO BASAL: AUMENTO FinaL: 30.000 vezes.



Freusa n*® BY
Paciente N® 7 (ME :

A DISPOSIGAD DESORDENADA DE MICROTUBULOS

IES.




FiGura N° 65
Paciente nE 7 (ME 29/87, FoTo N°
CELULA ClL1ADA: AUMENTO FinaL: 37.500 vezZes,

4118) - SUPERFICIE DESORGANIZADA DE UM



Froura n® 6B
PacienTe n° 7 (ME 29/87. FoTo N® 40Y
MENTOS DA ESTRUTURA CILIAR, EM CELUL

ZES.

) - INTENSA DESORGANIZAGAO DOS ELE
A ANORMAL: ALUMENTO FINAL: 48,000 ve



Fieura n* 67
Paciente NE 7 (ME 29/87, roTo w* HOSH) - M1STURA DE COMPONENTES CILIA -
SES ANORMAIS: NOTAR CILIOS EM CORTE TRANSVERSAL COM PADRAD MICROTUBULAR

TOTALMENTE DISTORCIDO W E CORPUSCULOS BASALS, EM CORTE TRANSVERSAL
TAMBEM DE CONFORMAGAD ALTERADT&UMENTD finaL: 60,000 vezes.



Froura N* BB
PaCIENTE N® 7 (ME 20/87, foTo n* H119) - MISTURA DE COMPONENTES DA ESTR.

TURA CILIAR NA SUPERFICIE DA CELULA CILIADA ANORMAL; NOTAR DS AXONEMAS
EM CORTE TRANSVERSALW| COM MOMERO VARIAVEL DE MICROTUBULDS NO SEI INTE-
mioR: mumMENTO FinaL: 37.500 vezEs
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Fieura n® BS
PACIENTE N° 7 (ME 29/87, Foto n® 4107) - UETALHE DA DISPOSIGAD TOTALMEL

TE ANGMALA DE UM CONJUNTO DE MLCROTUBULOS NA SUPERFICIE DE UMA CELULA '
CILIADA ANDRMAL ; AUMENTO FinaL: 60,000 vezes.



Fieu
Paciente n° 8§ (ME 146,86, roTo K%3127 it

COM ESTRUTURA DENTRQ DA NORMAL IDADE. COM EXCE
TES DA MEMBRANA DO m:urm-m’ ; AUMENTO FInaL: 80,000 vezes.




Figura w* 71
PaciENTE N B (MD 1LG
(| MADD ; AUMENTO FINA

LONGITUDINAL APR




Fioura N* 72
PacienTe n® 8 (ME 146/86. FoTo N° 27861 - CORPUSCULOS BASALS EM COE
; AUMENTO FINAL:

TE TRANSVERSAL: OBSERVAR ORIENTAGAD DOS PES BASAIS

48,500 vezZES,



